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scciption^ae la rejMtion mf lommatoin 



! t'Élllïiif^îrïii 

Inflammation = réponse de l'organisme à ur\e agression tissubire. 

2 objectifs principaux ■ éliminer l'agent causal et réparer le tissu lésé 



Réaction locale initiaîe^^à 



a2L 



3 phases sont décrites ■ 

î . Initiation (au phase vosculaïre) ; libération de facteurs 
vasoactif s et chimfo tactiques 

2. Amplification (ou phase cellulaire) ■ recrutement des 
cellules 

3 . Ré paration (ou phase de cicatrisation) 

NB : les macrophages jouent une place centrale dans 
l'inflammation, notamment par ta production de cytokines 
dont l'ILl, I'IL6 et le TNFa qui sont les 3 les plus 
importantes 



— 



fstémiq u &4 sd mf tamm atoi r e 



Les 3 cytokines (ILl, ÏL6 et TNFa) vont agir sur 2 systèmes : 

1 . L ' a x e_hy potha I am p - hygop hy sajr e : 

■ Apparition de la fièvre (modification du thermostat) 

• Production de glucocorticoïdes 

2. U foj& : 

* Production de CRP et SA A (protéine amylaïde A sénoue) 

' Production de f ibrinaaene, haptoglobine et al anti-trypsine 

NB : îa production chronique de SA A conduit aux dépôts 
d J amylose (amybse A A) 



PnterMémo - Médecine interne - 1 



InterMema - Médecine Interne - 2 




8l&£l£&i s . cliniques et biologiques de la réaction inflammatoire 



Locales 



bouleur 
Rougeur 
Chaleur 
Oedème 



âyjj^jaye_s 
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■ Fièvre 

■ Anorexie 

- Amaigrissement 

- Asthénie 



Biologiques 



~ — . - ■ : - ? -* - 



■ -, ^ : ■■■■■■ L <f-L -i 

En pratique, 3 examens utiles : NFS, VS et protéines sériques de ^inflammation 




MES 

■ Hyperleucocytose 

* Thrombocytose 

• Anémie inflammatoire aregénérative 
inîcroeytaire 

NS : une anémie inflammatoires est 
rarement < à 8 g/dl 



VS élevée 

■ Examen simple, peu coûteux, bien 
standardisé mais renseignements 
apportés complexes 

NB : * r 

* Sédimentation = équilibre entre P8S/INTEU& 
et FORCES de REPULSION exercées par les 
hématies les unes sur les outres 

* Neutralisation des forces de répulsion 
(charges négatives à la surface des 6RJ s 
empilement des GR (rouleaux au frottis) qui 
augmente la sédimentation des GR 

* Les charges négatives peuvent être 
neutralisées par diverses macro mo fécules 
(protéines de l'inflammation, lg monod anales) 

■ Conclusion : VS élevée * inflammation 



Pr otéines de l'inf l a m motion élevées 
En pratique clinique sont demandés : 

• Le f ibrtoogène 
•UCRP 

- L haptoglobine 

• L'EPP : augmentation des a2 globujines 
NB: 

■ L'EPP est Surtout utfle pour 
rechercher une gammapathie 
monoclonale en cas d'élévation de la VS 
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Corticoïdes 

Les plus puissants des ont î -inflammatoires 
Inhibent ta synthèse dILl, IL6 et TNFa 
Inhibent la production de prostag lamines et 
leucotrîènes 

Inhibent l'action de protéases 
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AINS 

* Inhibent la COX (cycf oxygénas e) : enzyme de 

dégradation de l'acide arachidonique 
- 2 isoformes de la COX : COX 1 (constitutive) 

et COX Z {tnductJ ble par les cytok* nés de 

l'infiammation) 
■ Certains AIN S bloquent sélectivement la COX 

Z en épargnant la COX l dans fes tissus sains 



i 



r 




^erapeutiaiies anti-inflqmmatpïres 
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Thérapeutiques ciblées ontï-cytokines 
- Récepteurs solubïes des cytokines \ étanercept Enbrel® (protéine de fusion entre le 
récepteur du TNFa et un fragment dlg&l humaine) 

-Antagonistes des récepteurs de cytokines ; anaki nra Kineret® (antagoniste du 
récepteur de YllX) 

-Anticorps monoclcmaux artti-cytokines : 

•infliximab Remicade® (I96Î chimérique antî TNFa) 
■adalimuîrcib Humirû® (Ig61 recomb'nante anti TNFa) 
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InterMémo - Médecine Interne - 3 



(nterMémo - Médecine Interne - 4 
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Infection = 50 % 

■ Infection chronique (bas bruit) : endocardite infect 
surinfection de prothèse articulaire ou va i vu la ire/ 
infectieux sinusien, dentaire ou abdominal 

■ Infections bactériennes chroniques i borré 
rickettsioses, tuberculose 

■ Examens à réaliser \ 

- Hémocul tares répétées 

- ETG 

- IDft, crachats, radiographie des poumons 

- Sérologies virales (VIH++) et bactériennes (borré Èi oses, 
rkkettsiases) 

- ECBU 



euse ; 



Cancer 

Lymphomes (maladie de Hodgkin ++) 



Maladie de système 

*■ Maladie de Ho r ton et PPR, lupus, PAN, PR, sarcoïdose 
réaliser : 

- Recherche d'une atteinte rénale ou hépatique 

- Marqueurs biologiques d'auto- immuni té (FAN, FR, 
ANCA) 

- Bilan du complément : C3, C4 

- BAT (biopsie artère temporale) 

- ECA et LBA 



- Scanner thoraeo-abdo mi no-pelvien 

- Endoscopies digestrves 



- Fibroscopie bronchique 

- LDH, IEPP, IEPU 

- Myélogramme ou BOM 

- Ponction ganglionnaire 

NB : PET- SCAN = intéressant pour détecter une infection 
profonde ou une tumeur mais sa place n'est pas encore bien 
définie 



Pathologie thrombo-embolique 

■ Echo-doppler veineux 



- Angiographie 




VS élevée si VS * dge/Z (homme) ou V5 * (âge + 10)/Z 



fernn 





une VS il faut au moins 4 choses : 
NFS, EPP, Fg et CRP 
- NFS ; recherche une anémie, une polygfobuîie, des hématies 
en rouleaux au frottis 

* Fg et CRP ; sd inflammatoire biologique 



- Si hyperYglobuiinémie (mono ou polyclonale) : 
/'augmentation de la VS est liée a l' hyper ygfobuliné mie 

- St oZ gïobulines > 8 g/L avec Fg et CRP élevés, la VS est 
liée à un 5d inflammatoire 



inap^fes :: causes de variation <fe 
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• Anémie 

• Grossesse 




^VS 

Polyajobuh'e 
Cryogiobuline 



VS constante 

■ Fièvre 

• Anti- 
inflammatoires 




-Haptoglobine faussement basse si hémolyse 
associée à une inflammation 

•Fïbrinogène faussement normal si CIVD ou SAM 
(syndrome d'activation macro phagique) 

■Sd inflammatoire avec CRP normale : lupus et virus 

■ L'a t bu mi ne et la transferrine sont les 2 protéines 
qui baissent de façon physiologique au 
l'Enflammât (on 



— 




EPP : valeurs normales des 

«40-3-6-9-12 » 
Afbumïne : 40 g/L 
al gïobulines ; 3 g/L 
a2 gïobulines : 6 g/L 
0 gïobulines : 9 g/L 
Y gïobulines : 12 g/L 
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InîerMémo - Médecine interne - S 



Causes des 'hypergatti 
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clonaics; 
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1 . Infections chroniq ues 

- Bactéries ; TB +++, foyers profonds 

- Virus : vTH hépatites virales ++ {WC, VHB), CAAV et 
EBV 

* Parasites paludisme +++ 

2. Mal adies g anglionnaires 

' Sarcdidose 
m Lymphornes 

3. Maladies Quto-imimines *** 

• PÊt +++ 

■ LES+*+ 

- 56 de Sharp, Songer ot Sjôgren 



Sans sd inf lammaf dire 




V. 




k Maladies du FOIE 

■ HépûtopothieS chroniques (toxiques, cuto-immunes, 
méd icûme nteu se s , gro nu lo mateuses ) 

■ ClftftHQSE *++ 

2. Maladies du REIN 
- Néphropathie à IqA 
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113 - ALLERGIES ET HYPERSENSIBILITES CHEZ L'ENFANT ET CHEZ L'ADULTE 





Définitions lIÉll 




Hypersensibilité 


Symptômes provoqués par 
['exposition à un stimulus, à une 
dose tolérée par des sujets 

_ïïûTJï\aiix 
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Allergie 


■ Reaction d'hypersensibilité de 
mécanisme IMMUNOLOGIQUÊ 

• *c allergie = immunologie * 

* On distingue 2 grands types 
dal/ergres ; IgE dépendant et non 
IgE dépendant (êell & Coombs) 




n '-il 1 *. ■ ■. | , .rTï. *u"'*'l.ï 'j-* ' ^'u'-ir'A ■ |ii - 




utopie 


■ Fac ilité anor maïe à sy nt hét i ser 
des IgE spécifiques vis-à-vis 
d'allergènes naturels entrant en 
contact avec l'organisme par les 
voies naturelles. 

Ex : dermatïte atoptque, asthme 
allergique, rhinite allergique, 
allergie alimentaire 




Définitions 



Altergène 



Haptène 



Pneumallergènes 

- 

Respira tofr es 

■Acariens (pwcssièrÉs) 
■Blattes 

■Phaneres d'animaux 
'Mofsissures, hmmm 
'Pollens 

♦Fan ne de blé 
(boulangerie;), 
isocyanates (peinture) 



3& 




Aq susceptible d'induire une réaction 
d'hypersensibilité 



Molécule de faible poids moléculaire devant 
se lier à une molécule porteuse pour 
devenir immunogène 



Trophallergènes 

Afimentarres 

*Œuf (blanc**) 
-La/t 

■Arachide 

*M 

'Fruits secs è coque 

■Fruit du groupe LATEX • 
banane, kiwi, ovocat 

■Poissons, crustacés 

-Médicaments {p 
lac ta mines) 



— 



De contact 

Cutanés 

'Chrome, nickel 
•Teintures eapi/faires 
■Latex et caoutchouc 



Ai 1er gènes 
injectables 

'Venins d'hyménoptères 
■Me d i came rets 



- Médecine Interne - 7 



InterMémo •> Médecine Interne - S 
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immunoioQique : ^ (Çlas^f galion 



IcE dépendante 



Non IgE < 



îoombs] 



- 



Non jmj 



lue 



T ype 2 s cvto toxiqug 



Lallergène est reconnu par des IgE 

if Iques déjà fixées sur fes mastacytes 
et PN basophiles 

* Dégranulation des mastocytes et PN 
base phi les 

* Exemples : 




♦ Reconnaissance de l'ai fer-gène FIXE sur 
les cellules du sujet par des IgG et IûM 

■ Activation du complément et destruction 
de la cellule cible 

■ Exemples : anémie hémelytique ou 
thrombopéme immuno-allergÉques 



Manifestations cliniques 

mais mécanisme non 



- Asthme allergique 
-Rhinite allergique 

- Œdème de Quincke 

- Choc anaphylactique 

HB ; toutes les hypersenbilité IgE 
dépendantes ne sont pas ateprques, L'atopie 
a une définition bien précise ; 
• A lier gène naturel et 

■ Voie naturelle de contact et 

■ ATCÙ familiaux 



T Yp e 3 = déùots de complexes im muns 



■ Reconnaissance de l'a) 1er gène 
CIRCULANT par les Ig& et IgM 

« Formation de complexes immuns 

* Dépôts tfssulaires des complexes 

< Réaction inflammatoire 

■ Exemples : pneumopathie 
d'hypersensibilité, maladie sérique 



• Histaminïque : 

■ Cho linergïque 

■ Toxique (aspirine, IEC) 

■ 

imr 



les 



T ype 4 ~- m éd iation cell ulaire retardée 



• Reconnaissance de l'allergène par les 
LYMPHOCYTES T sensibilisés 

■ Exemples : eczéma de contact 




- PAS de manifestation clinique 

■ Kéactrorr d'hypersensibilité détectable par des marqueurs 
i m mu no logiques 

- Prick test pour le type t: 

- Patch test pour le type 4 

HB : 

Le délai de sensibilisation est variable selon l'individu (une 
allergie peut donc apparaître après des années de 

nï ou d'un arment +++) 



2*«* étape: 
phase EFFECTRÏ 




■ Manifestations cliniques - révélation de l'allergie 

- immédiate pour le type î 

- retardée de quelques jours pour le type 4 



ans c!ini< 




e sont pas 
Exemples ; 



— 
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• Eruption cutanée due à un aElergène alimentaire type 
protéine de lait de vache 

* isthme due à l'aspirine (Sd de Widat) 



InterMémo - Médecine interne - 9 



tnterMémo - Médecine Interne - 10 




PrévaEence des maladies allergiques en augmentation 
dans les pays développés 

- 4 fcmP - rang OMS - pb de santé publique 

- 20- 30% de la population, générale a un terrain 
atopique 

Les tableaux cliniques de la maladie atopique se 
modifient avec î'aoe du patient 



Dermatite atopique 


Expression la plus précoce (10% des 
enfants < 3 ans) 


Rhinite allergique + 
Asthme allergique 

♦ 


Mode d'expression le plus fréquent 
chez les adolescents et les adultes 
jeunes 


Choc anaphylactique 


Concerne l'adulte ; 

- Médicaments ; anesthésiques, 

curares, ATB, produits de 

remplissage (gélatine) 

* Protéines, latex 
« Aliments 

_ 

* Venins d'hyménoptères 


Allergie alimentaire 


' Tout âge confondu 







Facteurs prédisposants 


Facteurs déclenchants 


Pacte ur s agora vahî£- % S. 




j - génétiques (atopîe +++) 

- Environnementaux : 

- Alimentaires : diversification très précoce 

- Infections 

- Pollution atmosphérique (diesel) 


Al 1er gènes 


- Environnementaux +++ : 

- Infections (VRS et asthme) 

- Tabagisme (passî f , act i f ) +++ 

- Pollution i 

- Alimentation (alcool) 

- Effort physique (allergie au blé) 

- Chaleur * humidité - acariens 

* Psychiques ; stress, émotion forte 



Hypersehs ib il if é immédiate aé ..typé \ 



1 



1 
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î pales manifestations cliniques 



Cutanjo - muqueuse s 

■ Urticaire 

- Superficielle 

- Profonde ; œdème de 
Qumcke 

' Dermatite atopique 

Respiratoires 

■ Nasale " rhinite 

■ Bronchique : asthme 
Oculaire 

• Conjonctivite 
Draestrves 

■ Sd oral ; prurit, cedème des 
lèvres, du palais 

■ Vomissements, diarrhée 

* Douleurs abdominales 




Systémiaues - Choc anaph y lac tiq ue 

■ 1^ signes ■ prurit des paumes et des plantes 
Ensuite apparaissent les signes : 

■ Cutané s : urticaire algue, oedème au ras h 
écariate 

* CV : tachycardie sinusale, hypotension 

■ Respiratoires ; 

- ôêne haute ■ o&dème laryngé 

- êêne basse : bronche spasme 

- Cyanose 

' Dige stifs ; nausées, vomissements, douleurs 
abdominales, sensation de pléni tude gastrique 

' Autres : conjonctivite, transpiration, 
salivation 

NB : en cours d'anesthésie le choc 
anaphylactique se manifeste par : 

■ Un collopsus nu avec risque d'arrêt cardiaque 
immédiat (anaphy laxie cardiaque) 

- Un bronchospasme serré 




lategie diagnostic 



Diagno stic positif : 
tryptase sérique * 
hyperéosinophilie 

.i 

Ma n_étioJ o gîgue : 

Tests cutanés 

IgB spêcii rques 

Epreuve d'éviction de 
l'ai ter gène 

t Tests de provocation 




3 urgences 


allergiques 


Choc anaphylactique 


Œdème 


laryngé 


AA& : asthme atgu grave 



InterMémo - Médecine ïnierne - 1 1 



JnterMémo - Médecine Interne - 12 
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&ÉipEiém£nt5 d'orientation biologique 




Tryptase sérique 

- Dosage recommandé dans les heures qui suivent un 
accident allergique (signe fa dégranulation mas tocy taire) 

' Augmentation carrelée à la Gravité de l'accident 


Hypero éson iphi 1 i e 
• Inconstante et aspécif jque 




.. ^ Bilan étiologîque immuno-alleraîquè >^tl 




Tests cutanés 

- En l irs intention : PRICK TESTS ++++ 

- AilergèflEr appliqué sur lavant-bras à 
l'aide d'une légère piqûre indolore 

- Lecture 20 tnin plus tard 

- Positivité si éryHnème papule 

' IDR à concentrations croissantes ; 
utilisées pour les a lier gènes injectables 
( méd i ca me nts, veni ns d ' hy méno p ter e s) 


IgE spécifiques 

- Pas en 1 èr * intention 

• Plusieurs méthodes de dosages 
dont les RA5T 

NB ; ; 

» L'augmentation des IoE TOTALES ne 
renseigne pas sur l'existence d'un 
mécanisme allergique (parasita ses 
+++) 


Tests de provocation 

■ Permettent de confirmer le râle de 
l'aiiergène dons le déclenchement des 
symptômes 

- Se font en hospitalisation, par une 
équipe spécialisée et entraînée 



Principes de traitement 




Etïologique 



■ EVICTION de l'aller gène ++++ 

- St éviction impossible (ex : pollen) = 
immunothérapie spécifique, ou désensibilisât ion 

NB ; allergie alimentaire = régime d'éviction avec le 
concours d'un diététicien spécialisé 







^^^^^. ; ^^,.^^édicame_its ' 


■ Curé thermale i 


* A ntihistami niques (anti M1++) 




-Ancienne génération = sédatifs et 




enficha finergrques (Atarax^i, Pciaranùne®) 




-Nouvelle génération = peu d'effets secondaires 




[Clarityne®, Zyrtec®, Xyzaïl®, Telfast®, 




Mi 2o 1 le h® , Prima la n®] 




* Corticoïdes locaux ou généraux 




* Broncha dilatateur s 




■ Adrénaline 






do cuments écrits 

- Carte d'allergique (conservée avec les papiers 
d'identité, précise le type d'accident, les agents 
authentifiés, les mesures d'éviction, je traitement 
d'urgence) 

' Compte rendu détaillé et bilan ailergologique 

- PAI ■ protocole d accueil individualisé en milieu 
scolaire 

C AT en cas d'urgence 

- Trousse d'urgence 

■ Protocale de soins et d'urgence appliqué par 
l'établissement scolaire en cas de crise à l ecole 

Règl es hygiéno-- diété tique s 

■ Pas de tabac (actif ou passif), pas âakoo} 
* Activité physique régulière 

« Pas d'arrêt du traitement 

- Pas d'automédication 

■ Soutien psychologique 
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Quelques précisions sur 




' «Sd^icti 



éviction des ailergèoes,;; §gyfa 



- Acariens : 

- Hygiène de la maison (lavage régulier des tapis, 
rideaux, canapé) 

- Hygiène de la chambre à coucher ++++ (sommier à 
lattes, housses anti -acariens, limiter les peluches, 
remplacement de la moquette par un sol lisse et lavable, 
aérer de façon prolongée, T 0 de la chambre à'19*C) 

- Utilisation d'acaricides 

• Eviction des animaux domestiques 

- Aitergènes alimentaires : diversification alimentaire 
prudente et tardive, pas d'aliments allergisants (arachide, 
groupe latex - banane, kiwi, avocat ; blanc d'oeuf) 

- A lier gène s professionnels ' aménagement du poste de 
travail, protections (éviction du contact) 



L'immunothérapie spécifiqM fe^ ; i^j:fflf^ 



- Objectif : réduire (INTENSITE des symptômes 

■ Consiste en l'administration {injection SC ++ ou voie 
sublinguale) de doses progressivement croissantes de 
l'extrait al 1er gé ni que 

■ Indications : 

- Affections allergiques RESPIRATOIRES (asthme, 
rhinoconjonctivite) 

- Allergies aux venins d'hyménoptères (traitement de 
référence} 

» Durée du traitement prolongée (3 à 5 ans) 

* Surveillance clinique de 30 min (TA, DEP) après chaque 
injection. Le médecin doit pouvoir disposer d'adrénaline 
injectable, de béta 2 mimétiques en sprays et injectables, 
dont j h istami n i q ue s et co r t i coïd es i n j ectab I es 

MB : la prise de béta -bloquants (collyres ++) ou d'IËC peut 
déstabiliser une désensibilisât ion parfaitement tolérée 




alternent du choc anaphylactique 



■ Urgence médicale, pronostic vital engagé 

' Hospitalisation obligatoire même si évolution initiale favorable 

■ Arrêt immédiat de l'exposition allergénique 

* Malade en décubitus dorsal tête basse et jambes surélevées 
(en absence d'asthme ou d'oedème laryngé) ~ position de 

Tre nde le n bourg 

* Oxygéno thérapie 

- 2 WP de bon calibre 

■ Traitement du choc i 

1 3 Adrénaline - médicament à administrer en priorité 

- Injection par voie IAA (face antérolatérale de cuisse) 
éventuellement relayée par voie IVSE 

- 0,01 mk/kg IAA renouvelable une fois si pas d'effet au 
bout de 15 min (effet jugé sur le chiffre de TA) 

- Stylo Quto-mjêcîeur Anapen® dans les trousses 
d'urgence 

2 O Remplissage vcsculaïre par solutés cristal loïdes de 
préférence 

3 $ Corticoïdes IV à forte dose 

* Traitement d'un éventuel bronchospasme : béta 2 mimétiques 

* Traitement du prurit d'une réaction urtiearienne : anti- 
Jifstaminjque Hl 



L 
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allergique 




1. Eviction de l'allerg ène 

2. Trajt emen^ympto^tjgue ; 

■ Anti-hïstaminiques Hl oraux +++ 

• Traitement locaux : 

-Rhinite : corticoïdes focaux, anti Hl (ocaux ou 
cromones 

-Conjonctivite : anti Hl locaux ou cùDyres anti- 
dégranulants (cromoglycate disodique, b\AAGA) 

■ MB ! dans la rhinite pollinique, les anti Hl sont plus 
efficaces s'ils sont prescrits en pré-saisonnier 
avant îe début des symptômes et poursuivis 
pendant toute la période de pollinisation 
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* Forme commune 

* L'oedème est dermique 

* Lésions : 

- Papules ou plaques érythémateuses ou 

- Fugaces (< 24 H) 

- Migratrices 



NB ! le diagnostic est clinique, !a biopsie 
cutanée n'est jamais nécessaire 



— 



■ L'œdème est hypodermique 



* Touche la peau mais aussi les MUQUEUSES 

« Peut être isolée au associée à une urticaire superficielle 

* Lésion : tuméfaction ferme, mal limitée, ni érythémateuse, ni prurigineuse 

* Topographie : peut être généralisée. Sur le visage touche 
préférence Ile ment les paupières et fes lèvres +++ 

■ L'apparition d'une dysphonîe et d'une hypersÉalorrhée est un signe d'alarme 



HB : l'oedème de Quincke peut être îe signe inaugurai d'un choc 
anaphylactique 



Formes évolutives 



te*. 



* Urticaire aiguë : épisode unique et résolutif, Aucun 
examen complémentaire n'est nécessaire 

■ Urticaire chronique : poussées évoluant depuis plus de 6 
semaines. Le plus souvent idiopathique 

is jacente 



— 



— 



— 



Diagnostic différentiel 




- Eczéma aigu du visage : mais pas de lésion muqueuse, 
estons fixes et suintantes 



■ Erythème polymorphe 

- Maladie de Stiîl : éruption fébrile et vespérale 
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ses d'urticaires É t ^ 


Urticaires physiques 
« bermographisme 

pression 

- Urticaire cholmergique 
1 Urticaire au froid 

■ Urticaire aquagénique 

- Urticaire solaire 


Urticaires de contact 

* UTEX +++ 

♦ Piqûres d'hyménoptères 


Urticaires 
médicamenteuses 

* Cause fréquente 

* AT& : G lactamines 

- Anesthésiqoes : curares 

■ /UNS, aspirine 
' IcC 

(iodés) 

■ Sérums et vaccins 


Urticaires alimentaires 

■ Poisson, porc, ceufs 

1 Lait, alcool 

• Tomate, fraise, fruits 
exotiques 

■ Arachide, noisette 

■ Colorants, anti-oxydants 




■ Déficit en CI estérase 

■ Angio-oedème récidivant 
sans urticaire superficielle 

■ Respect des paupières ♦++, 


Autres causes 

- Virus : VHB, EBV, CMV 

■ Parasites : giardase, 
ascarïdiase, toxocarose 



- Ar\ti Ht pendant 1 sema-ne 

■ ± corticoïdes oraux (voire IV) les premiers jours dans les 
formes profuses 



Urjjcaj re chronique idi opattiique 

- Anti Hl en première intention pendant 3 mois puis arrêt 
progressif après disparition des poussées 
■ Si pas d'amélioration après 4 semaines de traitement 
anti Hl alors : 

- soit augmentation de la posologie 

- soit association avec un autre médicament 
Hl, inhibiteur de la dégranulation, anti H2) 



— ■ — 







Œdè me de Quincke 

- Hospitalisation en urgence en réanimation 

- Oxygéno thérapie 

* Adrénaline : aérosol voire SC ou IM si dyspnée. 

■ Corticoïdes par voie pgrentéra k méthylprédenisolone 
Sotu-Wlédrol® 

■ Anti Hl par voie porentérale Polaramine® 



Contre-indication à vie du médicament 



* Une urticaire médicamenteuse doit être déclarée à la 
pharmaco vigilance ++ 




Définition 




■ Groupe de dermatoses inflammatoires ayant des caractéristiques cliniques et htsto logiques communes (mais des 
mécanismes physiopathologiques différents) 

■ Lésions érythémato-vésiculeuses et très PRURIGINEUSES, fixes et mal limitées (contours émiettés) 



L 
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Diagnostic positi 




- 



Evolution en 4 phases : 

1. Erythé mate use (± oedémateuse) 

2, Vésiculeuse 

3 Suintante (rupture des vésicules) 
4. Croûteuse et desguamative 
Puis guérison sans cicatrice 



— . 




Eczéma chronique 

b-i 



Le plus souvent polymorphe +++ 

- Eczéma fichén ifié : modification de la peau liée au prurit 
(épaississement, pigmentation, aspect quadrillé) 

" Eczé ma sec : érythème recouvert d'une desquamation fine 

• Eczém a kératosique (paumes et plantes) : lésions 
fissurai res douloureuses et hyper kératosique s 

" Eç.^ma^ro^uejé (membres inférieurs) 



— 
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Principaux types d'eczémas 



atopique +++ 
contact -m- 



— , — 



Eczéma nu mmu taire 
Eczéma variqueux 
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DERMATITE ATOPIQUE 



Epidémioioqfe 



* Touche 10 à 20 % des enfants 

* Dermatose de l'enfant la plus 
fréquente 

- jAge de début < 1 an 





■ Critère obligatoire - PRU&IT 

+ Associé à au moins 3 des critères suivants : 

- ATCb personnels d'eczéma dans l'enfance (plis de flexion ou joues) 




- ATCb familiaux d'atopie au 1er degré (pour tes enfants < 4 ans) 

- ATCD de peau sèche généralisée (xérose) au cours de la dernière année 
ie des lésions ; 

plis 

- Eczéma des joues, du front et des convexités chez l'enfant < 4 ans 
Début des signes avant \ âge de 2 ans 

ue, aucun examen complémentaire 
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— 



— 
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Topoqraphie selon l'aoe 



r4aurrisson ^eune^ajit_jLJ_^ 

■ Début dans les premières semaines de vie 

* Topographie : atteinte symétrique des 
convexités visage (respect du nez) 

■ Extension ; oreilles (fissure rétro- 
auriculaire), cuir chevelu, tronc, membres 

- Xérose fréquente 

- Pruhr constant après I âge de 3 mois, 
souvent associé à des troubles du 



E nfant ap rès Z ans 

jraphie : lésions localisées aux 
plis + + (cou, coudes, genoux) et c 
extrémités (mains et poignets, 
chevilles). 

-La lichénification est un symptôme 
fréquent et témoigne d'un prunt 
localisé persistant 



Adolescent et adulte 

- La majorité des ÙA 
disparaît dans l'enfance 
* Quand la D/\ persiste, elle 
garde îe même aspect que chez 
l'enfant de plus de Z ans 



— 
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Diagnostic différentiel 
Nourrisson 

- Dermatrte séborrhéique du nourri son **t (début 
+ précoce < 3 mots, guérison spontonée vers 6 mois) 

* Baie du nourrisson 

- Eczéma associé à un déficit immunitaire 

' Psoriasis « inversé » ou psoriasis des fanges 



Enfant et Ad ulte 



— 
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Evolution 




retentissement psycha -social 
Evolution par poussées entrecoupées de rémission! 
Guérison dans 90% des cas avant ï âge de 10 ans 



„ 



Complications de la dermatîte atopîque 



Surinfections cutanées 




i +++ (pustulose disséminée de Kaposi Juliusberg) 
HPV : verrue vulgaire 



soins locaux 



Permîtes de contact 

topiques 



— 



5e corrige quand la ÙA 




efficacement 



H 



— 1 



ophtalmologiques 

1 Conjonctivite, cataracte (rares) 
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Education et règles hy g/éno- diététiques 



• Information et éducation de l'enfant et des parents +++ 

■ Habilfement : éviter les textiles irritants (laine, fibres), 
préférer le coton et le lin 

■ Augmenter les applications démollients par temps froid 
et sec 

! - Ongles courts 

î * 5e méfier des contaoes herpétiques 
! ■ Maintenir une température fraîche dans la chambre à 
coucher. Ne pas trop se couvrir la nuit 
' Nourrisson : allaitement maternel prolongé ou lait 
hypoalîergenique HA, diversification alimentaire prudente 
et tardive 




Activité physique régulière. Douche et 
sport (piscine ++) 
| ■ Vacciner normalement (mais en dehors des poussées) 

lutte contre les acariens 







— 
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Traitement des com plications 

1 Impétigïnisation 

j - Localisée ; ATB locaux {Fucidifie® crème) 

■ Étendue ; ATB PO 1 semaine 

2 KapoSÊ- Juliusberg 

■ Aciclovir IV en urgence 



— 
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Traitement 



Tr aitem ent des poussé es 

■ ÙC (de rmocorti cordes) ■ classe modérée (visage) et forte 
sur le reste du corps. 1 application /j 

- Pas de DC sur le siège chez le nourrisson +++ 

■ Antiseptiques cutanés à appliquer sur peau encore 
humide (ex : chlorhexidine Bispetine®) 

■ Antibiotiques locaux (Fucidrne®) brquotidien pendant 2-3 
- Anti Hl pour le prurit 



Tr a ite ment d [ e ntr et ien 

■ Emollients pour lutter contre la xérose. A éviter (ors 
la poussée aiguë cor mauvaise tolérance 

■ Préférer les savons sur gras aux savons < 
* Bain quotidien court (10 min) et tiède (35°) 

sans frotter 




intermittentes sur les zones inflammatoires 
fois/semaine) avec contrôle des 

- Soutien psychologique 

Traitem ents d'exception 

■ Photo thérapie combinée (UVA * UV8) 

- Ciclosporine ; dans les DA graves 

ie 



| 
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Eczéma de contact 




— ,, — . 



Dermatose inflammatoire prurigineuse liée d une réaction d'hypersensibilité 
RETARDEE o médiation cellulaire ou type 4 déclenchée par la contact de la peau 




Démarche diagnostique 




1 T Diagnostic positif d'eczéma 




2. Diagnostic positif 'd'allergie de contact 
3. bwgnostic étrofogique (identification de l'aflergène) 



Diagnostic positif d'eczéma 



■ Lésions d'eczéma aigu identiques à la ÙA t évoluant en 4 
phases mais il ne s'agit pas d'une manifestation datopie 

' Vlsoo^_et.g_GE : aspect très oedémateux 

- Mains et pieds : aspect de dysidrose (vésicules dures 
enchâssées) 

s Formes chroniques : 

- Uçh énif icat ion : peau épaissie, quadrillée et pigmentée 
en raison du prurit 

- j^l^^m^j^ÊÊ^^ÊÊ^ ; lésions f issurarres et 
hyperkératoSJGLies 

- Eczéma nummuiatre : 





■ 
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Diagnostic positif d'allergie de contact 



- Délai d'apparition 




avec 



■ Topographte : initialement au niveau de la zone de con 
avec Tallergène (extension à distance possible) 
♦ Chronologie - 

- Apparition des poussées lors du contact avec 
lallergène 

- Amélioration en l'absence daller gène (vacances, WE 
eczéma professionnel) 



si 



— — — 
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Dermtte d'irritation + + + : secondaire à une agression physique ou chimique 
ions sont strictement limitées à la 20 ne de contact et elle atteint la major i 
produit. La symptôme prédominant est la brûlure. Les PATCH test sont négatifs 

■ Dermatite atopique 

■ Mains et pieds : dvsidrase palmc-plantoire 

■ Œdème du wsage ■ ëYysrpèle, radème de Qurncke, zona 




tmmuno logique. Les 








Diagnostic écologique = identification de l'allergène 



fcn 



.... • iil" 




Xnterrog Qtofre 

Profession exposée : peintre, maçon, coiffeur, horticulteur, infirmière 
Médicaments/cosmétiques/bijoux fantaisie 



... 



Test épicutanés .ou^GtçhJests 
(indispensables pour obtenir un diagnostic de certitude) 



- Technique : 

- Application en peau saine (dos), sous occlusion (sparadrap) d'une batterie standard européenne dallergène pendant 4SH 
■t complétée avec des batteries plus spécialisées 

- Lecture à 48H après avoir enlevé les tests (une seconde lecture est réalisée à 72-96H voire 7j si la/lergène 
un corticoïde) 

- Résultats : 

- Test négatif" peau normale -> aflergène non excfu car faux- négatifs possibles 

- Test positif = lésion d'eczéma aigu (érythème, papule, vésicule) cotée de + à ++ 

1 

Les résultats des tests épiajtanés doivent êtres confrontés aux données de 1" interrogatoire . Un résultat positif peut 
témoigner d'une sensibilisation ancienne sans rapport avec les lésions récentes 



II' , ■ 
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Traitement 



■ f. -v S': 



Etiologigue 
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■ Eviction de fa fier gène 

- Si éviction de l'allergène impossible i éviction du contact 
(protections = lunettes, masque, gants, combinaison) 

* Si eczéma prof ess tonne [ ■ 

- Certificat d'arrêt de travail 

- Certificat médical initial et déclaration de maladie 
professionnelle indemnisable 

- Aménagement du poste de travail / 



- Collaboration avec le médecin du travail par 
l'intermédiaire du patient 



— — 
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Dermocorticoïdes : lutte contre l'inflammation, 

- 1 app/j sur la zone atteinte pendant 1 semaine 

- puis sevrage progressif en alternance avec une crème 
hydratante 

- Classe adaptée à la topographie : modérée (visage) à 
forte (reste du corps) 

- Galénique adaptée au type de fésion : 




^ion suintante ou pli 
' Letton si cuir chevelu 
Emollîents : lutte contre la xérose (eczéma c 




» Désinfection locale X 
- Si impétigmisetion : 




; ATS PO 1 semaine (Pyostocine®) 
A nti h i sta mi n îque s ; lutte contre le prurit 



— 



— 
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Un exempte de pathologie professionnelle,.. 
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, Tableau N° 15 bis du régime général " ' ' m J ™'«i 


Affections de mécanisme allergique provoquées por les aminés aromatiques, leurs sels, leurs dérivés 
notamment hydroxylés, hologénés, nitrés, nitrosés, sulfonés et les produits qui en contiennent à l'état 
! libre 


Désignation des maladies 

— -, , 


Délai de 
prise en 
charge 


wsie ma icaTive aes principaux Travaux 
susceptibles de provoquer ces maladies 


bermite d'irritation 

■ ■ ■■ - — pf* « — - — — — — ^ — — — 




Utilisation des aminés aromatiques, de leurs sels, de 
leurs dérivés et des produits qui en contiennent à 
1 état libre, tels que matières colorantes, produits 
pharmaceutiques, agents de conservation 
(caoutchouc, éiastomères, plastomères), catalyseurs 
de polymérisation, graisses et huiles minérales 


Lésions eczémati formes récidivant en cas de nouvelle 
exposition au risque ou confirmées par un test 
épicutoné 


15 jours 


Rhinite récidivant en cas de nouvelle exposition au 


^ ~ 

/jours 


Asthme objectivé par des explorations 
fonctionnelles respiratoires récidivant en cas de 
nouvelle exposition au risque ou confirmé par test 


— 

7 jours 




U5 - ALLERGIES RESPIRATOIRES CHEZ L'ENFANT ET CHEZ L'ADULTE 




Les allergies respiratoires recouvrent 3 maladies distinctes 

- Asthme et rhinite allergique (hypersensibilité ii 
TgE dépendante) 

- Alvéolite allergique extrinsèque s pneumopathie d'hypersensibilité 
(hypersensibilité à complexes immuns de type 3) 



Epidémîologie 




■ Asthme : 10 % de ta population 

* Rhinite allergique ï 30 % de la population 

? La rhinite est un FDR de I asthme 



— 
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Comment reconnaître le caractère aïïergiqm d'une atteinte respiratciré ? 


Le caractère allergique est évoqué par la REVERSIBILITE des symptômes déclenchés lors de l'exposition à un allergène 
dans un contexte d unité de lieu, de temps et d actîon 


Unité de temps 


Unité de lieu 


Unité d'action 


-Les signes surviennent toujours à la 
même période de l'année, 


'Les symptômes surviennent dans 
l'endroit où se trouve l'atlergène (région, 
habitation avec un chat ,.) 


i l 

-Les symptômes sont toujours [es 


-Exemples: 

-Rhinite aux graminées pendant la 
pollinisation (mai à juillet} 






-Rhinite aux acariens ; prédomine la 
nuit (exposition à partir de /a 
litene) 







IntarMéma - 




Rhinite allergique 
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Symptômes 

BjQflju>sti,c positif 

* Rhinorrh^e claire, aqueuse, de 
début brutal 

* Obstruction nasale 

* Eternuements en salve 



" 1 
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\$ d'alarme remettant en 
cause le diagnostic de rhinite 
a/fergîque 

■ Anosmie ou agueusie (polypose 
nasa-sinusienne +++) 

- Rhinorrhée purulente, 



cr 




isîoxjs 
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Test^cutqnis QUergplogLgygi 
■ Prick Tests ■ indispensables en 1< 

,■ intention 



i 
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Classification QfiAS-AkIA 




Durée des 
symptômes 



Symptômes - 

- < 4 j /semai ne ou 

- < 4 semaines/an 



— 
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Symptômes : 

* s 4 j /se mai nés ou 



Intensité 
symptômes 



Légère 

* Sommeil normal 

■ Activités sociales et 
loisirs normaux 

* Activités scolaires et 
professionnelles 

normales 

- Symptômes peu 
gênants 



— . — . — 
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Modérée à Sévère 

■ Sommeil perturbe 

■ Activités sociales et 
loisirs perturbés 

■ Activités 
prof es- 




Symptômes gênants 



Bilan paraclinique 



■ IgE totales ■ inutiles 

■ IgE spécifiques : à réaliser si prick 
tests impossibles ou discordants. Pas en 



Tests J^I^M^i^SÊLÈÊÊÊÙ 
- Voie conjonctivale, nasale ou 
bronchique si pneu ma lier gènes 

■ Voie labiale ou orale si 
trophal 1er gènes 











Traitement de la rhinite allergique 



ortie j^Mi^iia.-^ ILil- li» 

1 




Traitement étiologique 

* Eviction de lallergène +++ 

■ Mesures d'éviction des altergènes domestiques (acariens) 



raîtement symptomatîaue 



Antihtstaminiques 

- Oraux (2ème génération 

- L ocaux ; dans le nez ou dans les yeux : azélastme 
spray nasal ou collyre 

(agissent sur l'obstruction nasale) 

- L ocaux : voie nasale (fdem que ceux de l'asthme) 
bédométasone Béconase® 

" Pa r voie générale (cure courte : prednisone Cartancyl 




- Anticholinergfques : bromure drpnxl 
nasal®, efficace uniquement sur la rhinorrhée 

Lutte con t re l'obs tru ction : 

- Cromones en collyre +++ : cromoglycate 
■ Décongestionnants - vascc:arii-t ne teurs 
nasale ou orale, oxymétazoline Aturgyl® 

Immunothérapie spécifique (à tous les stades au delà de 
la rhinite légère intermittente) 



— — — 



— 



Rhinite intermittente 






* i 



Anti Hl (oral ou local) pendant I semaine 

t pendent quelques jours 



1 semaine 



— 




• + décongestionnant ou c romanes pendant 
quelques jours pour ( obstruction 



Légère 



Rhinite persistant 



Pendant 2 à 4 semaines 
* Anti Hl (oral ou local) ou corticoïde local 
lonnant ou cromones 



Modér ée à 
sévère 



Si traitement efficace poursuite 1 mois 
supplémentaire 



■ — 



■ Corticoïdes locaux d embîée pendant 2-4 
semaîms * 4 semaines en dose d'entretien si 
efficaces 

- Si inefficaces : ajouter 

- antiHl si prurit et éternuements +++ 

- Xpratropium si rhinorrhée 
:ongestiornant ou 



. . . .— 
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115 bis - DÉFICIT IMMUNITAIRE 




Classification selon lie type 


r "^"^ de l'immunité spécifique = adaptative 

, _ . _ . - i ■•^fr»JtifeSi^ti v*. 


Déficit de l'immunité non spécifique = ïnnee 


- DI humoraux : anomalie de fonctionnement des 
lymphocytes B (production dlg altérée) 

■ DI cellulaires . anomalie de fonctionnement des 
lymphocytes T 

* DI combinés : humoral + cellulaire 


• DI des cellules phagocytûtres : polynucléaires, 
monacytes/macrophages 

■ DI du système du complément 

NB: 

Le complément o 2 rôles majeurs (qui peuvent être altérés) : 

■ Lutte contre les infections bactériennes 

■ Elimination des complexes a roulants 

, ™ ~ — ™ — ^ — 




ossification selon I etiologie 



DI secondaires 

— — :: — ^— - 




■ Atteinte de l'immunité cellulaire surtout 
* Immunité humorale le plus souvent normale 

■ DI moins profonds que les DI primitifs 




DI primitifs 



- Nombreux (pîus de 100) mais rares sauf : 

- Déficit sélectif en IgA 

- DXCV : déficit commun vanable 



— . 
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l'ologîes des déficits immunitaires 



DI secondaires 

— -4**. • ■■ ■■ ■ ■ ■ ■ . * « » I ^ IH J,^ 



(cause et 

- Y'raJes : VTH ++++ rougeole et r 

- Parasit aires : porositoseS chroniques 
TUMEURS : 

rthiesmaljanesB (LUT. Waldenstrom, MYELOME) 

Y 



i ■ ■■' 



- Maladie d e Hod gkin ; déficit de l'immunité cellulaire 
(immunité humorale normale) 

>lides : idem Hodgkin (malnutrition, 



I 



- Age ni s cytotoxiques ; chimiothérapies et 
immunosuppresseurs (déficit des PNN +++) 




- Phénytoïnes, chloramphenicol 
xtomie 



Hypercatabolisme = Hypo v globulinémie 
-Sd nèphrctïque 
-En tér o pat h ie exs ud at i ve 
■ Perte profrdfque : IRC, 



Diabète 
T21 

Sarcoïdose 
Cirrhose OH 
Drépanocytose 
Interventîon chirurgicale 



Brûlures 



— — . — — j 




Etïologie des déficits immunitaires 

DI primmf7 





. . _ 

J 11 J, ■ 

i 1 1 ~ i 



- Hypogammaglobulinémie à expression variable (IgG 
sériques abaissées contrastant avec un taux de LB 
sanguin normal) 

- DI primitif le plus fréquent de l'adulte 

- Fréquent (1/300) : le plus souvent asymptomatique 

(75%) 

- Réactions d'hypersensibitité lors de la perfusion de 
produits dérivés du sang contenant des IgA. 

- 3 types de complications : infections (giardase), outo- 
rmmunes (lupus) et néoplasiques (Sd lymphopro (itératifs) 

" Déf i cit sé l ectif en Iq S : le déficit en Ig&2 expose aux 
infections à germes encapsulés 

- Maladi e de Bruton ; rigamrraglobulmémie congénitale liée a I X (absence 
de !_B) - infections répétées touchant le jeune garçon, 
' Mf içîtsjipm^itûim ?vç ç .hyper IgM (rares) 



r^P^ombirvés ( e xce^ tian n ejs) 







— 



, — 



DIP c ellulaires (rares) 



— — 



tes T par absence de 




— 







- DICS ■ DI combinés sévères ~ le plus souvent lymphopénie S et T 
profondes 

Sd de Wiskott-Aldrich : triade - eczéma, purpura thrombopémque 
et infections répétées 

- ri taxi e-télangïectcss te 

- 5d de Buckley ; abcès récurrents a staphylocoque et eardïda, 
atteinte cutanée et ophtalmologique avec retard mental 

- 5d de Purt'ilo (lié à tX) ; réaction anormale au virus EBV avec 
mononucléose fatale 

- Sd de Canale Smith ' Sd Ionique chez des enfants * 12 ans 




DIP de s cellules phagocyta ires (rares) 



Maladie granufomateuse chronique et Maladie deChediak Higashi 



— ■ 



DIP du complément 



j — ._ ■ 



-* : '<ï: 



• Déficit en C2 e t C4 ; les plus fréquents -* Sd lupique 

" Déf ici t en C3 - infections d germes encapsulés 

■ DiLfiçjlenjfra^ - infections 

répétées ou généralisées à neisseria (gonocoque, 
méningocoque) 

' Défi ci t en Cl in hibiteu r - œdème angio-neurottque (rare) 

* Déficit en CD55, CD 59 ou C8 (régulateurs du complément) 
- hémoqlabinune paroxystiques nocturne 



InterMémo - Médecine Interne ■ 33 



Situations 
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Cliniques 



* ATCD familiaux : DI familial, consanguinité, mortalité 
i nfontt le précoce et inexpliquée 

- Réaction généralisée a an vaccin vivant (BCGrte, Polio) 



-* — 



Age de l'individu 

■ Avant 3 mois ; bl des LT et des PNM (car présence d Ac 
maternels jusqu'à cet âge) 

- Enfant : infections, retard de croissance et certains 
signes spécifiques ■ 

- Hypoplasie thymi que (bi Éeorge), absence de gangli om ou 

(ctaxte. télangiectasie) 

- Ecréma chronique: (syndrome, hyper IgE, Wiskott A Ulrich) 
4 Adulte ■ DI secondaire fe plus sauvent 

bl primitif à révélation tardive exceptionnel : 

- DI£V +++- 

■ Grûnulomatose 



(albinisme partiel, troubles nsurologr pues) 




Complications infectieuses 
* Peau et tissus mous : 

* Abcès récidivants de topographie 
épisoâa (déficit des PNN et diabète) 

- Zona r récidi ve de varicelle à î J âge adulte, herpès 
récidiant, moiïuscum cantagrosumou verrues vulgaires 
extensjves (VIH, Eymphome) 



j*jeï — ■ ; ... 




* Respiratoires : 

- Infections répétées à pneumocoques = 
hypogammaglobulinéme (DICV ou déficit en IgA) 

- Mycobactérie, protû2oaire, champignon, virus (DI 
cellulaire dont VIH +++) 

- Méningées : 

- Méningites à méningo coque récidivantes : déficit en 
fraction terminale du complément (C7. C8, C9) congénitaf 
ou acquis (LES) 

- Méningites récidivantes à germes encapsulés : 
pneumocoques, méningocoques et haetmphifus inffuenzae 
(déficit en Ig, asplénie anatomîque ou fonctionne Ile) 

- Méningites à germes rares (mycobacténes, lister ta f 
cryptocoques) : DI cellulaire T (VIH, fymphomes) ou 
diabète, alcolisme, 

" Urinaires : 

- IU récidivantes : 
ives : 




■ — 



— 



retard de croissance chez Y enfant 



- isosporose et cryptosondfose (déficit c 
VIH +++) 

: VIH 



e ou 

^ 



e réci' 




Situations faisant suspecter un 



ter un déficit 1 



Cliniques 




immunitaire 



100 fois plus de cancers chez les ID (+++ ataxie 
télangiectasie, Wiskott-Aldnch) 

* Hémopathies malignes et cancers gastriques (déficits 
humoraux dont maladie de Bruton et DICV) 

* Lymphome, maladie de Kaposi ou cancers du col de l'utérus 
et du canaf anal (vTH) 



— 







Ly_m^hpprol itéra tions non ma lignes 

■ Se traduisent pas des adéno mégalies, une spénomégolre et 
une hépatomégalie 

• 30 7o des patients ayant un DICV 

* Cette hyperpiasie lymphaïde peut évoluer vers un 
Eymphome malin non 



— 







1 — 



Au to -immu nité 

• Lupus systémique +++, polyarthrite érosive ou non, Sd sec 

* PTAI : DICV, VIH +++ (mode de révélation de ïinfection) 
- A HAI : DICV 




— 



■ — 



is - corps de Joly 
IDR : onergie tu ber cul inique (déficit 
EPS : hypo y globulinémie 

et C3, C4 



Généralités sur les infections 

Neutropémes = infections BACTERIENNES et 



- Immunité humorale (LB) et déficit du complément s 
infections BACTERIENNES o germes ENCAPSULES 
( p ne u ma co que , h aemoph dus in fi ue niae et pyocyamque). 
Plus rarement virus (entero virus) et parasites (giardase) 
• Immunité cellulaire (LT) - infections opportunistes 
VIRALES, PARASITAIRES. FONGIQUES et 
M VCOB ACTE RIES (TB+++) 

■ Absence de rate \ pneumocoque, méningocoque, 
haemophilus, salmonelle 




— 



— 



— 



— 



— 
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Exploration d'un déficit immunitaire prFmitîf 



Examens de première intention : 

■ NFS (léucopenje) + frottis Sanguin (corps de Joïïy - asplénie) 
* Dosage pondéral des Ig : IgG et sous classes 1 1 

■ Sérologies post- vaccina les et post-infectieuses 
Examen de 2ème intention : 

■ Immunophénotypage des Eymphocytes sur sang circulant : CD3 (LT) , CD 19 et 20 (LB), CD 56 et 16 (NK) 

■ Etude fonctionnelle des lymphocytes T : évaluée in vitro par le test de transformation lymphoblastique (capacité 



'ative des LT vis-à-vis de mitogènes (PHA) ou d'antigènes) 
Etudes fonctionnelle des polynucléaires fétude du mouvement et de l'adhésion, étude des fonctions phagocytâmes) 
l5/?5!.^f! V ° Ée cbssi< ï ue ex P lûrée P°r ] * dosage de CH50 (étudie les composés Cl a C9) t voie alterne explorée 







— ■ ■ ■ — 



— 




OICV: déficit immunitaire commun variable 



yni t mwK-1 j i'. 'M., j ■■ ■ ■ i " ■ 1 ■ il .'" ■ ^ ■ - ^ 

Définitions et éprdémiotogfe 

■ K -1i-^y>-min,iii^^i 



■ DIP le plus fréquent chez l'adulte : 1 / 25 QÛO 

- brP à révélation tardive (20-30 ansj 

- Défaut de production des Ig ayant pour conséquence une 
hy pogammaglobul i némie globale et donc une hypo Ig&. hypo 



Touche les 2 sexes 

Prédommance selon [origine ethnique 

Déficit familial dans 25 % des cas 



— 



- — ■■ 



. 



tagnostic 




Dépistage : EPP ( hy po gammaglo bu ti némie < 5g/L) 
Dosage de chaque classe dTg (importance du déficit en 



- 5d néphrotîque, entéapathie exsudative, 
cryoglobulinémie et anticomittaux 

- Hémopathie maligne (myélome, LLC, lymphome) s IEPP 
et IÉPU, imaqerie thoracique et abdominale et 



me ; 



Clinique 

- Infections répétées des VAS (sinusite, bronchite, 
pneumopatbie) ++++ 

• Infections bactériennes sévères (pleuro-pneumopathie, 
méningite, septicémie) 

- Diarrhée chronique 

■ Hépatopathie avec HTP 

* 5plénomégaiïe 

- PTAI r AH Al 



— 




. ■ 



ri Vif>-..r-i ■hn-M jfr =■=■ 



Traitement 



■ Ig polyvalentes IV ou SC avec objectif d'IgG > 5 g/L 

- Prévention des DDB et de la colonisation bronchique par 
des germes résistants (ATBthérapies séquentielles?) 

■ Autres vaccins autorisés (pneumocoque +++) 

• Enquête familiale (arbre généalogique) el dépistage 
systématique aes apparentés : 

- Recherche de complications : infectieuses, auto- 

- Dosage des Ig 



— — 







— 
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IMMUNES 




MAI systémiques 




^ Conn ectivités 

LES : lupus érytbémateux disséminé 
-ot-j 



• Dermotomyosites 

• Connectivité mixte (5d de 

2, _3_d dgs antiphospho lipid es 

3 . V asc u I ar rte s p r i m i t i y e s 

- PAN 

• Vascularites a ANCA : Wegener, 
polyangéite microscopique, Churg à Stra 

- Maladie de Behçet 

■ Maîadie de Takayashu, Buerger, Sd de 
Cogan 




Classification 



AMI spécifiques d'organes 

. , 




Maladies associées 

.y. .^i . i 



• Thyroùjite de Hashimoto 
- Maladie de Base do w 



- 



ou 



Maladie de Kawasaki 



■ Pemphigus 

* Hépatites auto-immunes 
- Cytopénies auto- immu nés 



, — „ — u 







PR : Polyarthrite rhumatoïde 

* SEP - Sclérose en plaque 

* MICI : maladie de Crohn, RCH 
(recto colite hémorragique) 

■ Sarcoïdose 







PaïhoEogies auto-immunes fréquentes : probablement 207* des 
consultations 

■ On g* ne )e plus souvent inconnue 
- MultifactoneJles -* facteurs favorisants 
-Prédominance féminine 

- Expositions aux UV H eux poussières (silice, plastique) 

- Médicaments {lupus induit) : fi bloquants, isomazide, interféron ci anti 
TNF a 

- Prédisposition généttque (haplo J 





— 
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Anomalies biologiques 



■ V. - - 



AAN (anticorps anti -nucléaires) ou FAN 

: -"r ii : " - V V i i — _ — . _ -" " 




■ Par IFI sur frottis de ce/luies Hep2 en mitose 



Anticorps anti-phospholipides 




- L aspect de fa fluorescence peut orienter (homogène, 
j mouchetée - connectivité, nucléolaire " scléroàermte) 

2. CQrQçtéris.gtion : 

Si dépistage positif : recherche des Acarti AÙhl natif et 
Ac anti-antigènes so lubies 

* Ac anti ADN natif (méthode de Farr ou ELI5A) : taux 
élevés spécifiques du lupus 

■ Ac anti antigènes soiubles ; 

* ^JîiLSm : caractéristiques du lupus mais présents dans 
seulement 30% des cas 

- An fi ...R. N_P : taux élevés (connectivité mixte), toux 
faibles (toutes les connectpvites) 

- AntLSSA/S5.B ; sd de Gougerot Sjôgren 

" ^flti centra mère : CREST syndrome 

- Anti J_Q1, anti Ku, Qnti Pml ; polymyosite et 
dermatomyosite 

NS : les FAN ne sont pas spécifiques des connectivités 
même o des taux élevés +++ 



♦ Ac diriges contre des facteurs de fa coagulation 

1. Test fonctionnel : TCA allongé non corrigé par l'apport 
de plasma normal - anticoagulant circulant ou Ac anti pra- 
thrombinase 

2. Test de do sage ; recherche d'Ac anti cardioplideS î 

- anti cardia lipines (IgG ou ïgM) ou 
-anti fî2 SPî ou 

- TPHA-VDRL+ 

NB : 

* Les Ac anti phosphoiipides entraînent des thromboses et 
non pas des hémorragies +++ 

■ Les anomalies doivent persister plus de 6 semaines pour 
être significatives 








; , :-r , . , ::^.-r™ 



tNCA ï Ac anti cytoplasme des P 







- — 
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■ c - ANCA : 

IF cytoplasmique -* aci 
maladie de Wegener 

IF péri nucléolaire activité anti myélopéYoxydase (MPO) 
* polyangéite microscopique et maladie de Churg A Strauss 

NB ! ces anticorps ne sont pas spécifiques de ces 
vascuEarites (retrouvés si traitement par cyclines par ex) 



— ■ — 



— 1 — 



Anomalies biologiques 




Ac anti GR 




* Un F R est un auto-Ac dirigé contre des Ig& (partre Fc) 
- Cet auto-Ac est le plus souvent une IgM 

* 3 méthodes de détection des Fft existent ; 

1, action de Waaler-fiose ! utilise des Gk recouverts 
de d loÔ 

2, Test au Late x : utilise du latex recouvert dTgG 

3, Hép hélométr ie taser (+++ aujourd'hui) 

4 Les FR sont présents à titre élevés dans 80% des PR de 
l'adulte mais ils sont également fréquents dans le sd de 
ôougefot- Sjôgren et même chez des sujets normaux ou 

ir dites d'Osier 



MB ■ les réactions d'agglutination (Woaler Rose, 
latex) ne détectent que les auto-Ac de classe 
contrairement à la néphélométrie 



au 




. 



Àc anti CCP (citrufin cyclic 

i: — — — 



■ 



Très forte spécificité pour la PR (95%) mais sensibilité 
faibk (50%) 



Peuvent induire une hémolyse par mécanisme de cytotoxicite 
1 . p épistaoe î test de Coombs direct (détecte des Ac déjà 



■ 



2. bétermrnotio n de ta classe de TAc (IgG, IgM r IgA) ; 
test de Coombs indirect (détecte la présence d'Ac anti 
dans le sérum) 

3. De^errnjaatjQn de ta spécificité^ _TAc : test d'élut ion- 
fixation 




Cryoglobulines 



~r^^ m m 



■' IL 



Ce sont Tg qui précipitent au froid et qui se solubilisent à 
nouveau lors du réchauffement. On distingue 3 types ï 

1. Ig monoc locale unique (IgM +++) 

2. Ig polyclonales (complexée à des Tg monoi 





Les types 2 et 3 sont dites mixtes : ils sont associés aux 



- 
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incipes du traitement des M4I 




2 approches sont utilisées : 

■ Approche anti-inflammatoire non spécifique s corticoïdes 

■ approche anti -inflammatoire spécifique : 



i 



— 



Corticoïdes 

■ A faible dose : effet anti-inflammatoire par action 
inbibitrice sur l'expression des gènes des cytakines 

' A forte dose : effet anti-inf femmatoire + effets 
i ru munosu p p r esseu r et antiprofifératif 

- Corticoïdes de référence : prednisone CortancylCÊ) et 
predmsoione Solupred® 

■ Posologie initiale en fonction de \a gravité de 

Formes graves (atteinte r£nofe t neurçiogtque, hemato logique ou 
voscujflire) ■ 1 à 1,5 mg/kg/j 

- Poussée grave avec atteinte vi$céral& évoluiive l boJus consécutifs 

de fortes doses de corticoïdes par voie IV sur 3 jours 

méthy Iprédni sû brie 5olu-Médro|^ + relais par «rtitothérapie orale 

■ La dose d'attaque est prescrite pour une durée de 6 à 12 
semaines suivie dîme diminution progressive des doses 

■ Pour les traitements prolongés il faut obtenir une dose 
autour de 7 r 5 à 10 mg/j 




Mesures associées aux corticoïdes 

MoJ es hygté rco - di été tique s : 
- Régime alimentaire 
-Équï/ibré (Gîc 507a, Up 
* Hypocalorique Si surpoids 
- Pauvre en sodium, riche en po 



- Pauvre en graisses (préférer graisses végétales 
insaturées) 

- Riche en protéines 

■ Activité physique régulière 

■ Arrêt du tabac et de f'alcool 

* Prévention de l'ostéoporose cortïsonique : 

- vit D 800 Ur/j + calcium Ig/j - Gaeît b3@ i sachet /j 

~ Siphosphonates résidronate Actonelfê 1 3 5 mg/ semai ne si 
plus de 7,5 ma/j de prednisone pendant plus de 3 mois 

- Suppfementation potassique Selon ionogromme (Kaléorid®) 

■ Prévention de I anguillulose maligne si sujet à risque : 
ivermectine Stromectol® en prise unique 

■ Traitement d'une éventuelle TS-infectian ; bithérapie 
INZ + &FP pendant 3 mois 

Education et in formatio n su r les ri sques du 

■ Pas d'automédication (AINS 

- Pas d'arrêt du traitement 

* Augmenter les doses en cas de fièvre 



t — n 
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• ris sont le plus souvent utilisés en association à la corticothérapie 

* Certains médicaments d utilisation plus simple (azathioprine Imurel®, méthotrexaîe Novctrex®) peuvent être utilisés 
seuls dans les formes contrôlées 


cyclophosphamide Endoxarfl* 


J L ' ciclosponne Né oral® Sandimmun® . -i^mMà 


■ Administration IV discontinue (mensuelle pendant 6 mois 
puis trimestrielle pendant Z ans) 

■ Parfois prise orale continue 

• Effets secondaires : hématurie, infections, cytopénies 

■ Prévention de la toxicité vésicale : 

- Hydratation abondante 

• Prévention des infec fions opportunistes pour les 
traitements au long cours : cotrimoxazole Bactrîm® 

- Surveillance ■ NFS mensuelle 


■ Prise orale en Z fois/j 

' Effets secondaires : H TA et insuffisance rénale 

■ Surveillance : TA et créatinïnémie 


hydroxychloroqume Ptaquentl® ... ,, 


- APS : anti paludéen de synthèse 
• Prise orale 

- Effets secondaires : rétinopathie irréversible et dépôts 
cornéens 

■ Surveillance : ERG (électroréttnogramme), vision des 
couleurs et grille d'Arnsler tous tes 6 à 12 mois 




Mf^m^' mycophénolate mofétil Cellcept® _ 

. , à — ^^^-MXitâm. 


• Prise orale 

- Peu d'effets secondaires. Utilisation ptus simple que 
l'Endoxan mais moins efficace 

' Risque d'hépatite 

* Surveillance : NFS mensuelle 


■ Prise orale 

■ Moins toxique que les agents alkylants (cyclophosphamide) 

- Effets secondaires : diarrhée, vomissements, neutropéme, 
infections généra fisées 

^ ^ — , — . — . . — — — . 1 
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es immunosuppresseurs 



méthotrexûte Novatrex® 

■■-■■■i." i- ^j....^ — — 




• Administration IM préférée à la prise orale car plus 



* Dose de 7,5 à 15mg/sernaine e.r 1 seule pnse 
■ Effets secondâmes : 

- riDrose ne dc tiqué 

- Fibrose pulmonaire 
£ytopénies 

- Néphroîoxicité 

* Contre -indications +++ : 

- Hépatopathies chroniques 

- Atteintes respiratoires 



- Association avec le Bactrim^ 

■ Prévention stomatites : SpéciafoldineR) (ne pas prendra en 
même temps eue le 

■ Surveillance : NFS, 




Indication préférentielle ■ polyarthrite rhumatoïde 



léfiunomide Arava® 

• 



- Inhibiteur proche du méthotrexûte 

- Prise orale 

♦ Indication : uniquement la PR 




es générales sur les i m mu na s uppre s s< 



-r- 
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♦ Contraception obligatoire chez lo femme en âge de 
procréer (parfois chez l'homme pour certains 15) 

- Allaitement contre-indiqué 

- Vaccins vivants corrtre-indiqués (UCG, ROR, fièvre jaune, 
varicelle) 

' Dépistage et traitement de tous les foyers infectieux 
avant le traitement (TB +++, foyers dentaires) 

* Education du patient sur le risque infectieux et la CAT en 

" Infu *i«... U i, wwœm m 

ornent 




.j^PjLigiiwiîipiiu^jgjt 



Les brothérapîes 




* Neutralisent l'action de cytokines pro-inf lamrnatoires (anti TNFa pour la plupart et IL1 pour lanankira) 

Risques d'infectrons (TB +++} et d'hémopathies malignes (lymphomes) majeurs 

Grossesse et allaitements contre- indiqués 

■ 



infliximab Rémi code® 



— , — , 



■ Cest un Ac monoc tonal onti "TNF 
- Perfusion IV sur 2 heures 
* Indications : 

- PR active avec réponse insuffisante au méthotrexate 




Maladie de Crohn résistante 
■ Effets secondaires : 

- Intolérance immédiate (choc anaphylactique) 



adalimumab Humira® 



* Ac anti TNF 

- Administration SC 2 fois/mois 

* Effets secondaires identiques à l'infh'ximab 



^ Ji r- i 
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etanercept Enbrel® 



Récepteur soluble du TNF 
Administration SC 2 fois/semâmes 



— — 



anankïra Kîneref® 



Antagoniste du récepteur de ITL1 
Administration quotidienne par voie 5C 







— ■ 
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- XUP'05 ÉRVf WËMÀTÊUX SYSTEMIQ' 



ET SYNDROME Ç>E$, ANTIPH0SPH0UPIDE5 




lemioiogie 



- Touche la femme (sex ratio 9/1) 
« En période d'activité génitale 

■ Prévalence : Q f 4 fl /* 

- Plus fréquent et plus grave 
Antillaises 

- Le déficit en C4 prédispose au 

■ Le fupus est une connectivité qui a une 
ut ion spontanément grave +++ 




Physïopathologie 



Mécanismes lésionnels multiples ! 
i Lyse celluletre provoquée par les auto-Ac = 

* Dépôts ou formation locale de complexes immuns - néphro 

* Inffitration tissulaire par des lymphocytes auto-réactifs 



NB : les A AN peuvent pénétrer à l'ii 
leur rôle pathogénique reste discuté 



vivantes mais 



— 
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îcation ACk du LES (1997] 

11 critères =o diagnostic de lupus si * 4 critères (utile surtout pour les études cliniques et non pour îa pratique) 



_ 
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de la pe au et des muqueus es 



1. Rash maloire 
2 L Lupus discoïde 

3. Photosens*bilité 

4, Ulcérations orales ou naso pharyngées 
Atteint e a rticulaire 

5, Arthrite non érosive touchant au moins Z 
articulations 

Attein te désireuses 

6. Pleurésie ou pérïcardite 



- — — 



— 



Attei nte du rein 

7, Protéinurie > 0,5 g/24H ou cylindres urîn 
Att e i nte du SNC 

8. Convulsions ou psychose 
si nt e hém a to logi que 



■ 




9, Anémie hémolytigue ou leucopeme (^4000/mm 3 ) ou tymphopénie 
(<1500/mm 3 ) ou thrombopénte(<100 000/mm -1 } 

Prés ence d'auto-q n tïcorp_s 

10, anti ADN natif ou anti Sm ou anti prothrombinase ou anti cardialipides 

11, AAN à taux élevés 
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Manifestations dermatologiques 80% +++ 

!__—__! if ï _ . — . — . J I _ . -, I m jP * 



Usions spécifiques du lupus 

— . . , — 




Lésions non spécifiques du lupus 

— „ . — — _ 



-On distingue les lésions dermatologiques 
- Lupus aigu (60%) +++ 

■ Topographie : Visage - vespertilro 




euses ém tétées avec squames fines 

* Accompagnent fes poussées aiguës et disparaissent 
sans séquelles 

- Lupus sub -aigu : lésions très photosensibles 

* Topographie ; décolleté et membres mats PAS LE 
VISAGE 

* Type : lésions annulaires ou polycycliques 

- Lupus chronique : lupus purement cutané clans S5% 

- Aspect de lupus discoïde = lésion bien limitée avec 
squames épaisses et atrophie cicatricielle 



Lésions vasculaires +++ : 

- Inflammatoires ~ vascutarrte (purpura infiltré parfois 
nécrotique, urticaire fixe sans prurit, gangrène distafe) 

- Thrombctiques - SA PL (livédo, ulcère de jambe, lésions 
pu tparres purpurines, éry thème violine des paumes} 

■ ^hyt^e^s^he^eux (lors des poussées pouvant aboutir 
a une ofûpécre, régressive avec le traitement du LES 



MB : à l'examen histologique on retrouve une 
en IF à la JDE (TgS + C3) 



ue 



«lîf estât ions rhumato logiques 75% + + + 




Souvent inaugurales et dominent volontiers le tableau clinique 

r. -.WÏM 




r ■ 



inte articulaire 



— 1^ 




Arthrttesvraies , 

- Oligo ou polyarthrite aîgue fébrile bilatérale et 
symétrique +++ 

- Topographie des atteintes : AACP, IPP, carpes, genoux et 
chevilles 

- Déformations très rares et réductibles (rhumatisme de 
Jccoud) 

- Pas de destruction o S téo -cartilagineuse à la radio ++ 
Parfois simples art h rg-my algies 



— 



Atteinte ab- articulaire 



Ténosynovïtes (fléchisseurs des doigts) 

irisées par la cortïcothérapie) 



. isées par la corticothérapie (t 
fémorale, plateaux tîbiaux, tête humérafe) 



« 



Atteinte musculaire 

$4éi\ ,,. M 






anif «stations neurologiques 



< Manifestations focales : 

- AVC ischémiques (5APL +++) 
" Neuropathies crâniennes 

- Atteintes médullaires 

- Mouvements anormaux 



— — 



60 %) 



h i lîirriitiniiïiMiiriiMtri-r m mm 
diffus 

iques et 



rarement 

- Troubles psychiatriques ■ psychose, troubles de 
l'humeur 
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Manifestations rénales = 40 % 



" — 



- Importance pronostique majeure 
* Indication de la PBR = protéinurie > 0,5 g/24M 

montre des lésions glomérulatres ± tubulo-interstielles et 




aux lésions inactives qui sont irréversibles 




- — 
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Classification OMS de la néphropathîe lupique 

. yiumsrule normal en MO et IF (aspect rare) 

■ Type 2 ; glomérulottéphrite mésangiale pure (dépots mésangiaux * hypercellularité mésangiale). Pas de traduction 
biologique. Bon pronostic. 

■ Type 3 : g I orné ru I onéphr ite segmenta ire et focale (lésion du type 2 + prolifération endocapiflaire avec lésions nécrotiques 
et proliférât fves dans certains capillaires de certains glomérules). Protéinurie modérée, Evolution vers une forme diffuse 
dans 25% des cas, 

- Type 4 : glomérulonéphriîe prol itérative diffuse ; forme la otas fréquente et la plus grave Lésions du type III 
diffuses (affectant la majorité des glomérules) + prolifération extracopillaire (croissants) + 
wire foop (IqG et Clq). Protéinurie franche et sauvent SN impur. 

- Type 5 : gl orné ru I onéphr ite extra -membraneuse (GEM). SN sans H TA m IR 

■ Type 6 : sclérose glomérulaÉre 



anifestatïons cardiaques 




- Péricardite : parfois révélatrice, très corticosensible 

- Myocardite inflammatoire rare 

- Endocardite de Ubman Sacks : mitrale ou aor tique 
[épaissi ssement localisé ou diffus des valves) = SAPL 

* Insuffisance coronarienne ; athérosclérose accélérée par 
la cortico thérapie et les thromboses dans le cadre d'un 
S*PL 



Manifestations resprrûtotres 



spi 

- Atteintes parenchymateuses : infiltrats non 
systématisés migrateurs ou atéiectasies 




NB ; une pneumopathie chez un lupique 
évoquer une TB 



\. -^-j, :Si:i; f Li,r,^_ 



Phénomène de Raynaud fréquent (35%) 




Manifestations vosculaîres 

•Thromboses veineuses, artérielles et mi c ra vas eu lai res 
(associées à un 5APL+++) ■ 
- Récidivantes 



— . . — — . 
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pan 



- Concernent tous les territoires : atteintes veineuses 
(caves, rénales, digestives, sinus cérébraux), atteintes 
ar té r fe( (es (vai sseaux intra-c rân i ens +++ ) 



, — 
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Àanlfestaf ions diverses 


- Signes Généraux lors des poussées (fièvre, asthénie, 
amaigrissement) 

■ Splénomégalie et adénopathies périphériques 

* Douleurs abdominales : complication des anti-inflammatoires, 

pan créât ite, perforation digestive, thrombose viscérale, insuffisance 

surrénale (i nfractus bilatéral), hémorragie sous anticoagulants 


■Hépat oméga lie (hépatite auto-immune de type 1 
rare) * 
- Atteintes oculaires : rétinite dysorique 
aspéafique, neuropathie optique, thrombose des 
vaisseaux rétiniens. Association a un Gougerot ' 
Sjogren fréquente 
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Anomalies biologiques 


tr^iT"^'"" ■ ■ 1 " 

Protéines de l' inflammation 


Manifestations hématologiques j 


* Lors des poussées : 

- CRP normale (si élevée - rechercher une infection) 

- Fibrinogène et orosomucoïde élevés 

- Si haptaglabine basse - hémolyse 

* VS élevée dans un iupus sfabte s hypergammagfobuhnémie 
polyclono le 


' Anémie inflammatoire dans les poussées marquées 

- Une AH AI à test de Coombs positif en IgG+ Camp lé ment 
est retrouvée dans b^lO /o des cas 

* Leucopénie modérée (lymphopénie T +++ H neuf ropé nie 
parfois) 

■ Thrombopénie périphérique (15-25%) : peut précéder une 
poussée. Lfée à la présence d'Ac ant^pfaquettes 

♦ Troubles de l J hémostase : anticoagulant circulant de type 
(upique 


Anomalies serologiques 


* FAN : constamment présents à titre élevé (aspect 
homogène le plus fréquent). Titre > 1/500 très évocateur 

- Ac anti ADN natif 

- Ac spécifiques d'antigènes nucléaires solubles : 

■ Ac anti 5m (peu fréquents mars hautement 
spécifiques) 

■ Ac anti ko/55 A et anti La/5 SB plus rares 

• Ac anti RNP : 30^ dans le lupus, 100% dans le 5d de 
Sharp 


■ Autres auto -anti corps : FR (20%), anti-GR, anti-plaquettes a 
anti- lymphocytes, antî-PN r antïphospho lipides 

■ Hypacomplémentémie : fréquente +++ et pouvant être due à 
2 mécanismes 

- Consommation du complément (activé par les complexes 
immuns) 

- Déficit constitutionnel en l'une des fractions du 
complément (C4+++) 



Formes cfîniques du lupus 


Syndrome des antiphosphofipides - SAPL 


LES et grossesse (EN£+«4) 


' Le 5 A PL est défini par l'association de manifestations 
cliniques (thromboses ou événements obstétricaux) et 
biologiques (présence d'arttr PL) 

■ Identifié comme un sous-groupe du lupus H il peut aussi 
survenir spontanément (SAPL primaire) 

Formes mtrïquées 


* Risque de poussée Jup?que pendant la grossesse (surtout si 
maladie évolutive ou néphropathie) 

- La grossesse est autorisée si : 

- Lupus en rémission depuis plus de 6 mois - 

- Fonction rénale stable et peu altérée 

• Risques pour le feetus : 

- Avortements itératifs au AAFIU (SAPL) 

- Lupus néonatal lié a la présence d'anti-Ro/55A (BAv* 
complet et définitif + éruption néonatale transitoire) 

- Pré maturité 

- Retard de croissance, et mortinatalite 


- Coexistence d'un sd de &ougeràt Sjogren fréquente 

• L'association (simultanée ou successive) du LES à une autre 
connectivité n'est pas rare. Ex : le Sd de Sharp. 

Synâromz de Sharp 

• Initialement : syndrome de Raynaud, doigts boudinés, 

! polyarthrite, myolgïes et titre élevé de FAN mouchetés 
dirigés contre fa RNP 

• Avec te temps certains patients évoluent vers une 
connectivité définie ■ lupus, scléradermie, PR, 
dermatomyosite 


Lupus et contraception 


■ Les estro- progestatif S sont souvent responsables de 
poussées lupiques ou de thromboses - contre-indj cation 

■ La prise de corticoïdes CI le stérilet (risque infectieux et 
risque théorique d'inefficacité) 

* La contraception repose donc essentiellement sur ; 

- Les microprogestatifs (ex : Micro val® lcp/j à heure 
fixe en continu du JI à J28) 

Les macroprogestatifs (ex ; Lutéran® lcp/j à heure 
fixe de J5à J25) 


Lupus induits 


■ Secondaires à l'administration prolongée de certains 
médicaments (isoniazide, phénotiazines, quinidine, 
anticonvulsivants, B-bloquants, minocyciine, interféron a et 
anti TNF) 

• L'arrêt du médicament fait régresser le lupus 
- Les lupus induits sont souvent moins graves 
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Critères de classification du SAPL défini 



La SA PL est 




au moins un critère clinique et un critère biologique 




.1-1- ■ 



Critères cî iniques 



O Thromboses (artérielle, veineuse ou micro vascu faire) 

© Morbidité gravidique ; 

- Au moins 3 avortements (< 10 SA) spontanés, 
consécutifs et inexpliqués 

■ Mort foetale (dès 10 5 A) 

' une 




Critères biologiques 



Les anomalies doivent persister pendant plus de 6 semaines 
O Ac an ti -cardio lipine IgG ou IgM 
@ Lupus anticoagulant : 

* Allongement du ICA 

• Absence de correction par un 



Correction par adjonction d'un excès de phospholiprdes 



volution et pronostic 




■ Le LES évolue par poussées entrecoupées de périodes de rémrssian 

■ L'activité de la maladie s'atténue après la ménopause 

■ La surveillance repose sur 3 examens clés : protéiurie/24H et dosage répété des auto-Ac et du 
complément 

• La réapparition des anomalies immuno logiques fait craindre une exacerbât ion clii 

* Taux de survie à 10 ans = 93% 



roîtement du lupus 
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; Information du malade sur : 

j • Les nsques de ïarr 
! * La nocivité du tabac et de l'alcool 



Règles générales 




intempestif 



I ■ La nécessité d'une photoprotection efficace {indice solaire élevé) 
| * La nécessité d'une contraception adaptée (doit être évoquée dès la première 
ion) 
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L H intensité de la thérapeutique est adaptée à la gravité de la maladie 

- Lupus quiescents - simple surveillance 
Formes mineures cutanéo -articulaires : 

- Aspirine au AIN5 ou hydroxycho loroqui ne Piaquemi® 

- Formes viscérales - corticathérapie 



L 

i 
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- Corticoïdes oraux en relais associés au Plaque m 3'® 
Formes viscérales graves ou cortico-dépendantes = immu no suppresseur s 
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Principales modalités thérapeutiques 



■ Plaquénil® - surveillance OPH annuelle 
(rétinite pigmentaire irréversible) 

- Echelle d'Arnsler 
-E&0 



■ Formes mineures cutaneo -articulaires • 

- Une faible cortico thérapie est 





- Une atteinte cutanée résistante aux 
antimalariques n'est pas une indication 
aux corticoïdes mais au thalidomide 




les viscérales : 

I de 5oiu-Médro1&> IV en 90 min pendant 3j r 



Corticoïdes oraux ; predrisone Cortancyk^ 

Formes graves (glomérubuéphrite proliférât ive diffuse, fhrombopéme, anémie hé 
img/kg/j 

- Sérites : Dp ing/kg/j 

Initialement fragmentés en 2 prises par jour 
Posologie d'attaque = 4 5emain.es 

- Régression progressive des de ses par palier 

Une cortkothérapie d'entretien {0,1-0,2 mg/kg/j) est souvent maintenue 



^Lirs 



-Formes viscérales graves ou cortica-dépendanl 
pendant 1 à 2 ans (Endoxan®, Imuref®, Cel Icept-Ei) 
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Corticoïdes en 1ère intention 



■ 



- Hydroxychloroquine, danazol ou dapsone 

- Splénectatnie +++ précédée d'une vaccination anti^ 
pneumococerque 

Les fortes doses d'Ig sont utiles dans les situations 1 
d'urgence mais leur effet est transitoire 




• Prévention primaire des thromboses : aspirine 

• Prévention des récidives : AVK au long cours 

• Thromboses veineuses : INR = 2,5 

• Thromboses artérielles : INR s 3 

• Prévention des avortements ou morts fœtales : association 
HBPM * aspirine pendant la grossesse 





~ . 1 .■ ■' ■y- ' .-'i^a 
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• Rïsque de poussée fupîque pendant la grossesse 

• Ut grossesse doit être programmée 

• La prise en charge de la grossesse 
m ultidiscïpl inaire 

• Introduction systématique d'une faible cortico thérapi 
majoration préventive) lors de la 

• L'hydroxychloroqume est poursuivie 

■ ■ — i 
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* Rechercher les différentes causes d'anémie chez une lupique (inflammatoire, AH4I, carence martiale, IRC, 
éry thr o btastopén i e , hypothyroïdie, MAT, SAM) 

■ Prendre en charge l'insuffisance rénale chronique 

* Prendre en charge îe risque athéromateux {une des principales causes de mortalité aujourd'hui) 

■ Connaître la classification OMS de la néphropathie 

■ Proposer un mode de contmcepf ion adapté 

' Prévenir et dépister les effets secondaires de la corticothérapie et de l'hydroxychlorQquine 

* Prescrire un traitement anti -coagulant (avec fa posologie) 




SYNDROME ' DE SÔUSÈRÔt - S JÔ6RËN 





Dé^fflgns et épidémîip^Ëf;^;; V_ "' 

■ Exocr rnopatie auto-rmmune caractérisée par une infiltration 
I y mpho plasma cy taire 

- Maladie fréquente : 0,5 % de la population 

■ En fonction de la topographie de l'infiltration on distingue : 

- S&5 localisé aux glandes exocrines = 5d sec 

- SSS diffusant aux viscères 

* S&S associé à une connectivité = SGS secondaire 

* Nette prédominance féminine (90%) 

- Survient surtout autour de la ménopause 



élaiskîfÏOTp^n^cle 




0 : aucun infiltrat 
î : infiltrat modéré 

2 : inf ittrat moyen (< I foyer /4mm*) 

3 : 1 foyer/4mm z 
Plusieurs foyers/4mm z 




Atteinte ophtalmologique = glandes lacrymales.,., ^à^î 



M* 



* Sensation de corps étranger, « voile ?* devant les yeux, 
photophobie, rarement (injection conjonctivaJe, douleur 
oculaire) 

• Sécrétions épaisses collant les paupières le matin 

- BAV si lésions cornéennes (kératocan jonc ti vite) 

- Xéraphatclmie mise en évidence par : 

- La baisse des sécrétions lacrymales : 

■ Break-up test (temps de rupture des larmes) 
* Ou test de Shirmer (non utilisé aujourd'hui) 

- Sa conséquence : kérato conjonctivite sèche (épreuve au 
rose Bengale, examen à \a LA F) 




atteinte buccale - glandes safivalres 



■ Xérostomîe : sécheresse de la bouche et des lèvres 

* Manque de salive : gêne à la mastication et à la déglutition 
(compensée par une polydipsie) 

* Sensations de brûlures buccales 

■ A l'examen : absence de salive, hypertrophie des glandes 
sali va ires 

* Histologie : BGSA (biopsie des glandes salivaires 
accessoires) - SGS avec atteinte salivaire si iîtade 3 ou 4 
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■ Polyarthrite : symétrique, intermittente touchant les MCP, tes IPP et (es genoux. Synovite palpable avec FR positif, 
destruction ou d'érosions a fa radiographie 

■ Rbrose pulmonaire interstitielle 

■ Purpura hypergfobulinémique de Waldenstrôm (si taux de gammaglobulines > 30 g/l) 

■ Atteinte de SN : manifestations psychiatriques (Sd dépressif, démence), negropathies périphériques (atteinte du V 
du VII ou cancl carpien) 

- Atteinte rénale ! atteinte tabulaire distale de type acidose tabulaire 



— ^ — 
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■ Anémie : centrale (inflammation, insuffisance rénale, 
maladie de Biermer) 

■ Leucopénie 



- Isoamylase sali va ire 
pancréatique normale 











- Hypergammaglobulinémie polyclonale 
t FR élevé 

■ FAN positifs avec ac anti Ro-SSA et La S5B 

(su r tout s i cryog 1 o bu I i ne ) 



— , 
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Connectivités 


MAI spécifiques d'organes 


: - PR 


* Hépatite auto-immune 


■ Lupus systémique 


■ Cirrhose biliaire primitive 
* Thyroïdiîes 


* Sd de Sharp 


- Anémie de Biermer 


■ Myosites 






"îvolutîon 



10% des S&S présenteront un lymphome B 



(iagnosttc différentiel 



Tout Sd sec n'est pas sd de Gougerot Sjogren : 



- Troubles psychiatriques ! dépression 

- Vieillissement +++ 

- Port prolongé de lentilles de contact 

- Amytose, sarcoïdose 

- VHC, VIH et HTLV1 

- Radiothérapie cervîco- faciale 



— — — 
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Sd sec oculaire : 

- Larmes artificielles 

- Agoni s tes chol Énergiques : pilocarpine Salagen® ou 
teinture de Jaborandi® 

■ Sd sec buccal : sialogogues anetholtrithione Surfarlem® 
(efficacité non prouvée) 
» Douleurs ; 

- Pallier 1 ; paracétamol (pas d'effet asséchant) 
* Cort ico thérapie a faible dose 

- BZO clonazépam Rivotrïî@ ou AD3C amitripfyiine 
Laroxyl® dans les douleurs neurologiques 



— — — — — — — 
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n'a fait la preuve de son efficacité 
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MYOPATHIES INFLAMMATOIRES 




1 On distingue 3 types de myosites inflammatoires primitives 

- Dermatomyosites (souvent aiguës) 

- Poiymyo5;tes (souvent chroniques) 

- Myosites à inclusions 



— 
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Epidemioloqie 

et polymvosites : 



- Touchent les femmes (sex ratio = 2) à tout âge 

' Myosites à inclusions : 

- 30 % de ('ensemble des myosites inflammatoires 

- Touchent surtout l'homme, après Toge de 50 ans 



Aspect clinique 




■ Atteinte 



■ Déficit myogène (prédomine sur les muscles proximaux ■ 
scapul aires, pelviens et cervicaux) 

• Les myalgies peuvent être au 1 er plan 

■ L'atteinte de fa musculature pharyngée (fausses 



y, . „ , ,. -. , ^ r ;., ^ . . .. ; ■ . " 

Atteinte articulaire 



Atteïnte cardiaque et pulmonaire 





Anomalies électriques pures : BB, BAV, 

ïe 

; ES, FA, TSV, TV 

■ Plus rarement : vascularite coronarienne, myocardite 
inflammatoire, péri car dite, insuffisance cardiaque 

• Pneumopathie de éégfoiition (fausses routes) +++ 



— — — ' — 





Atteinte cutanée 

- — : — _ . 




- Ery thème * œdème photosensibles (coloration Wacée des 
paupières +++) 

* Papules de Gottron ; face dorsale des IPP et MCP 

i-unguéaJ douloureux (signe de la manucure) 
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Examens complémentaires 



- VS élevée 

• Rhabdomyolyse : élévation des CK, CPK (++) et 
LDH 

- FR positifs (20%) 

- F AN présents dans 50% des cas : Ac anti 
myosme et anti myogiobuline 

• Ac spécifiques ; anti Jol (polymyosites +++) 

- Sd myogène (potentiels d'unité motrice 
affaiblis, potentiels de fabrication) 

- pas de sd neurogène (VCN normales) 
■ Biopsie musculaire : indispensable 

- Foyers de nécrose des fibres musculaires 

- Foyers de régénération des fibres musculaires 

- Inflammation : infiltrât mononuefée (LB, LT, 
NK + macrophages) 

- Inclusions dans fa myosite à inclusion : 
vacuoles cytoplasmiques des cellules musculaires 
visibles en MO 



Formes cliniques 



Associées à un cancer 

- 20 % des cas {dermatomyosite après 40 ans +++) 

- Cancers du poumon, prostate, colon, sein, utérus et ovaire 

- La dermatomyosite précède l'apparition du cancer dans 70% 
des cas +++ (délai moyen : 1 an) 

Décfenchées par des médicaments au toxiques 

- Certains médicaments peuvent être responsables de 
pdymyosite : implants dermiques de silice ne ou collagène, 
cimétidine, exposition à la silice, D peni cil lamine 

Associées a d'autres connectivités : 

- Sclérodermie 

- Sd de Gougerot Sjogren 
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• Vascularite inflammatoire des petits et moyens vaisseaux 

* Origine fn connue mais association au VHB dans 5% des cas 

■ Phase aiguë de la maladie ; 

- Nécrose fibrrnaïde de Ja paroi et Infiltrai ion cellulaire 

- Risque de dilatation anévrysmaie 

■ Phase de cicatrisation = fibrose avec oblitération 
artérielle 



■ La PAN évolue par poussées 

■ Touche exclusivement (es artères 

■ Tous les organes peuvent être touchés 

* On observe dans fe même a r gare des lésions à des stades 
évolutifs différents +++ 

* La PAN touche surtout les sujets entre 40 et 60 ans 

■ Pas de distinction sexuelle 











Mairiil 




cliniques 

^^^^^^^ 





Signes généraux : AEG et douleurs {musculaires ++ ou 
articulaires) 

' Atteinte rhumato logique : 

i 

- Myalgies +++ avec muscles douleureuxà la pression 

- Arthralgies 

* Atteinte neuroïagîque = neuropathie périphérique 
^ Souvent inaugurale de îa mafadie 

- Multinévrite distale (5PE au mb inf et médian, radial au 
ul noire au mb sup) 

- Atteinte surtout matrice 



■ Atteinte cutanée : 
* Purpura vasculaire 

- Nodules ou noLiures : sur les trajets vasculaires, 
enchâssés dans l'hypoderme et fugaces 

- Livédo 

- ulcères cutanés ischémiques artériels 

| - Atteinte rénale : néphropathie vasculaire 

- Sd de néphropathie vasculaire aiguë (HT A sévère ou 
maligne avec IR d'installation rapide et onurique ± 
hématurie) 

- Anévrysmes intrarénaux +++ avec risque de rupture 
spontanée 
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■ A- teinte cardiaque ; atteinte coronaire et retentissement 
myocardiqus de l'HTA 

- Atteinte digestive : localisation appendiculaire et 



■ Orchîte : présente dans 6% des cas (*■+ + si VHB) 
- Atteinte oculaire : uvéite, DR et nodules dysariques 



- Douleurs abdominales 

- Hémorragies 

- Perforations 



■ — 
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. 
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Xagnostic différentiel 
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1 Sd inflammatoire 

■ Hyper leucocyte se (> 10 OOO/rnm 3 ) 

■ Hyperéosinophilie 

■ Hypocompfémentémie 
« FR parfois 

- îg monoclonaie parfois 
* Absence d'ANC A +++ 


* Anévrysmes (bifurcation ++) et sténoses étalées des 
artères de moyen calibre 

* Valeur diagnostique lorsque l'histologie est négative 




■ Biopsies neuromusculaires, musculaire ou cutanées 

h Vascularite nécrosante des artères de petit et moyen 
cafibre 



■ Embolies de cristaux de c ho /esterai +++ : 

- Sujets plus âgés et othéromateux, orteils bleus 

- Facteur déclenchant ï cathéter! sme, chirurgie 
vasculaire, an1 




- Cristaux de cholestérol au FO ou sur une biopsie de 
tissu cible 



— 
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■ Corticoïdes (sauf si PAN liée au VHB) 
* Immunosuppresseurs : cy do phopho mi de Endoxon® 

échappant au traitement conventionnel 



VASCULARITE À ÀNCA : MALADIE DE WESENER 



:R 



Données générales et épidémiologie 



■ 



Maladie rare (3/ 100 000) 

A la fois granulomatose et vascularite nécrosante primitive 
La maladie de Wegener obéit a une triade hïsfologEque \ 

- Granulome tubercuJoïde 

- Nécrose 

- Vascularite nécrosante des artérioles et veinules 
On distingue 2 formes de la maladie s 

- Forme localisée : absence d'atteinte rénale 

- Forme diffuse : atteinte rénale, mauvais pronostic 













Atteinte ORL 

. ■ ■ , . L_ 



inique 



■ Manifestation la plus pré 

* Nez : obstruction chronique, rhinorrhée mu co- pu ru lente 
voire sanglante * croûteuse 

« Sinus ; pansinusrte 

• Oreille : chondrite du pavillon, otite externe, otite 
moyenne, surdité 

■ Larynx (rare) ; dysphonie, stHdor, dyspnée inspiratoire 




i 





Atteinte pulmonaire 

- • ■■ ^ — . — , — — — , — , — — — , — 



Dyspnée 
Douleur thorocique 



~ — " 



— — 



Atteinte rénale 



u_ ni — 




Impact pronostique majeur 

Tableau de GNRP avec IRA et risque d'anurie : GNRP pauci-immune (pas de prolifération endo capillaire, pas de dépots en 



h- 
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'unique 



A tte î n te eut anéo- muqueu se 



* Purpura infiltré 

» Papules et nodules sous -cutanés 

• Ulcérations cutanées 

■ Vésicules, pustules 

■ &FnçjLvtte hyperplasique 

NB ; biopsie du purpura inutile 



Atteinte ura -génitale 



Atteinte articulaire et musculaire 
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- Arthrolgies ; pofy-arthrite symétrique non destructrice 
? AAyaloies 



Atteinte oculaire 



Mécanisme vané : 

■ Inflammation de continuité à partir d'un foyer sinusien + 

* Rarement vascularite, thrombose des artérioles et veinules 
rétiniennes 

« Se 1er î te typique mars rare 



Causes variées : 

■ Infections urinai res 

- latrogène : toxicité vé si cale de l'Endoxan® 
* Spécifique du Wegener î 

- Prostatite granulomateuse 

- Orchite 

- Fistules liées à des lésions nécrotiques 

- Sténoses urété raies inflammatoires 

- Vessie neurogène 



Atteinte neurologique 



■ Atteinte neurogène périphérique +++ : mono ou mu Iti névrite 
d'abord sensitive puis mtxte et asymétrique 

- Tableau d'attente diffuse (polynévrite) rare 

* EM& : atteinte axonale 

■ Biopsie neuro-musculaire ; lésions de vase ui an te 



Atteinte cardiaque 



* Péricardite ++■ 
AAyocardite 

* Coronarite avec IDM rare 



Atteinte dipestive 



Z5p 



* Souvent asymptoma tique 




Biologie 



*5d inflammatoire biologique I 

- Hyperîeucocytose à PNN 

- Anémie inflammatoire 

- Th ro m bocyto se 

- Elévation des protéines de l'inflammation 
■ ANC A de type c-AHCA (anti pratéinase 3) 

- F& (50%) 

* Pas d'hyper gammaglobuline mie pofyctonafe 

* Complément norme' 
' FAN absents 



Recherche d'une atteinte infraclïmque 



Scanner des sinus et examen ORL 

Scanner thoracique haute résolution en coupes fines 

Analyse répétée du sédiment unnaire et de la protérnurie 



Critères ACR de la granùlomatosc de Wegener 

1. Inflammat ion orale ou nasale 

2. Radiographie thoracique anormale (nodules pleins ou exeavés. infiltrât:; 
fixes) 

3. Hématurie microscopique 

4. Êranuiome sur la biopsie 

La présence d'au moins 2 critères est requise 
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généralités et épidemioloqie 



MALADIE DE BEHÇET 



* Prédomine dans te bassin méditerranéen et au Japon 
■ apparaît entre 18 et 40 ans 

en 1 



— 1 



Critères internationaux du Behçet 





Associées à au moins 2 critères suivants 

- Ulcérations génitales récurrentes 

- Lésions oculaires 
•* Lésions cutanées 

^-Test positif 



La 



inique 



Behçet évolue par poussées successives 
infections 

• Le diagnostic est clinique, pas d'examen nécessaire 




Atteinte cutanée 




Atteinte neurologique 



■ Méningoencéphalite +++ 

* POM ou atteinte du II 

• Thrombophiebite cérébrale ++ 



— 1 ' ' ' ' " "..^.«IMU.» 

Atteinte voscuJorre 



■ Aphtose génitale laissant une cicatrice dé pigmentée 

■ Pseudofolliculite (non centrée par un poii) 

* Hypersensibilité aux points de piqûre : mise en évidence 
par le Pathergy test (apparition d'une papule ou pustule 24- 
48H après une piqûre sur l avant- bras avec une aigu* [Je) 



. — 



■ 



■ Atteinte veineuse surtout 

- Thromboses veineuses * 30 % des patients : phlébites, 
Budd Chiari, thromboses veineuses cérébrales 



^w,-- ^ — ; 

Atteinte oculaire 



Atteinte articulaire et musculaire 



■ Oligo-arthrite inflammatoire non destructrice prédominant 
aux genoux et aux chevilles 

linance 




re a hypopion +++ associée à une uvéite 




Atteinte des 3 tuniques 
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MALADIE DE TAKAYA5HU 
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&énéralttés 



Aorto-arténte inflammatoire non spécifique touchant les gros vaisseaux (aorte et ses branches) 



2 phases dans !a maladie entrecoupées par une période asympfomatique 
- Phase systémique : début de la maladie 




jeune : n 



- Touche le 



Clinique 



i ut 



femmes sans pouls 



Phase systémique 




Signes artériels a ce stade 

- Atteinte cutanée (érythème noueux, éry thème induré 
de Bazfn au pyaderma gangrenosum) 

Atteinte oculaire (épisclérite) 
hase vasculaire : après un intervalle libre de 7 ans 

- Sténoses, occupions et anévrysmes artériels 

- Douleur à la palpation des trajets artériels 



: 



, . 





* FR ds 5% des cas 
■ pas d'ANCA 



. — - — -j 



M 





* Angiographie (référence) ; Sté 
régulières, « en queue de radis » associées 
anévrysmes 

■ Eeho-doppîer des troncs supra-aor tique et aorte 
abdominale : épaissi ssemenf homogène et cïrconfé 
vas eu la ires 



Scanner 



Histologie 



Pa nar té r j te à p r édo mi na nce méd to-adventiti el le 
es géantes 

* Destruction de la limitante élastique externe 
Epaississement de l'intima 



— _ , . . 
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POLYCHONORITE ATROPHIANTE 
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Données générales 
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* Connectivité rare 

■ Caractérisée par l'inflammation récidivante des cartilages de 
l'oreille, du nez, du larynx et de l'arbre îrachéobronchique 

Touche plutôt kt femme après 




Clinique 



Choridrites 





Atteintes extra - c h on d ri tiques 



jgvent transitoires et non signalées par le ma 
- Evoluent en 2 phases ; 



lie définitive du cartilage 

■ Chondrtte du pavillon de f'orerlfe (respect du lobu/e) : 
tuméfaction en poussée pouvant conduire à une atrophie du 
pavifion 

■ Chondnte nasale : tuméfaction 
déformation acquise définitive en « selle » 

■ Chondrite de (arbre respiratoire (moins fréquentes mais 
graves) 

- Chondrites des cartilages costaux 



— 



■ Souvent inaugurales 

- AEG : fièvre, anorexie, amaigrissement 

- Oligo ou polyarthrite intermittente, asymétrique, 

* Atteinte cochléo-vestibulaire ; surdité de perception de 
survenue brutale et non régressive, sd vestibulaire 
périphérique 

- Atteinte oculaire : épisclerite, sclérite et conjonctivite 





■ vascutarite {purpura, Jivedo) 



- — 




5d inflammatoire 
■ FAN négatifs 
- R présents (15% des cas) 

collagène II (peu spécifique) 



■ 5d myélodysplasique fréquent chez le s 
réf ractûire macrocytaire arégénérative) 
5d myéloprolifératifs plus fréquents 



. _ .. u 
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Critères de Michet 



Crttères majeurs ; 
r Chondrite auriculaire 




rac 



~ Chroncfrite 
Critères mineurs : 



- Hypoacousie 
* Sd vestibulaire 
» Poiyarthnte séronégative 

si : 

■ Au moins Z critères majeurs ou 

• 1 critère majeur + 2 critères mineurs 



. — 
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SYNDROME D'ACTTVATTON MACROPHAG1QVE 




L __,!.^. 



Définition 
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Prolifération inappropriée de macrophages bénins activés 
dans les organes lymphoïdes, responsables dune 
phagocytose intense des éléments figurés du sang (GR, 
iymphocytes, PNN et plaquettes) 



. — — — _ — . 



Etiologies 



■ 



- Infectons (virus +*+) : survient chez des patient ID 

« Hémopathies (iymphomes non hadgkiniens 

1 Maladies systémiques : LES, arthrite chronique 
juvénile/maladie de Still 

* Déficits immunitaires primitifs 

Cancers solides (+++ métastases médullaires) : ovaire, 




Lymphohistiocytose 




cyta ire familiale (enfant) 



■ 
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Clinique 



■ AEG très marquée : fièvre très éfevée 39) avec Sueurs 
et frissons 

■ Qrganomégalîe par infiltratton histiocytatre ' 
hépatomégalie, splénomégalie i polyadénopathies 

■Atteinte cutanée : ictère, signes hémorragiques (purpura, 
hématomes), panniculite histiocytaire cytophagique 

atteinte pulmonaire : dyspnée avec toux sèche , infiltrat 
interstitiel diffus à la radiographie 

• Signes digestifs : 




Biologie 

* Cytopénie (au moins Z lignées cellukures) ; anémie 
arégénérotive avec composante hémolytique et 
thrombopeme 

■ Leucocytose variable (leucopéme tardive) 

- Troubles de l'hémostase ; hypof ibrmémie avec allait 
du TCA, du TP et du TT 

* Atteinte hépatique : cytolyse hépatique (5- ION) 

* LDH élevés 

■ Hyper TB 

' Hyper f erritvnémie très importante (caractéristique du 
SAAA) 

■ Hyponatrémte par SIAOH 



1 
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FIBROMYALGXE 



Général ï tés 



j - Maladie fréquente en pratique rhumatologue 
' Ce sont des malades qur « ont mal partout depuis 
toujours » 

- Sexe féminin 

r Douleur chroniques de l'appareil musco losquelett îque 

- Atteinte des ratines des membres 

- Evolution prolongée et rebelles aux antalgiques et AINS 

* Critères diagnostics précis : points douloureux multiples, 
remarquablement contants et fixes chez un sujet donné 

■ Symptômes associés ■ fatigue (matinale +++}, troubles du 
sommeil, sd des jambes sans repos, colite chronique 



;MJB J WW!»*'.^l^.V.*,T.-W* 



Critères" diagnostics ACR 1990 



Histoire de douleur diffuse > 3 mois 
11 points douloureux sur 18 sites : 

- Occiput 

- Rachis cervical bas 

- Tropèze 

- Muscle sus épineux 

- 2ème cartilage chondro-costal 

- Epicondyle 

- Fesse 

- Grand troc hanter 

- Genou 



Prise en charge 
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Arrêt des explorations inutiles après avoir éliminé les diagnostics différentiels 
Education du patient, association de malades 

Traitement médicamenteux ; antalgiques, antidépresseurs, restauration du sommeil 
Kinésithérapie - 

- Reconditionnement à l'effort : streching, travail aérobre renforcement musculaire 

- Hydro kinésithérapie 

Acupuncture 
Relaxation 

Théra pfe cognitiva-co mpo r te men ta I es 



118- MALADIE DE CROHN ET RECTOCOUTE HEMORRAGIQUE 



Définition et cpïdémiotogîe 



1 MI CI L . maladie inflammatoire chronique de T intestin 

1 Parfois distinction difficile entre Crohn et RCH - colite 
indéterminée 

• Crohn touche tout îe tube digestif (bouche à anus), mais 
surtout T iléon, le cô/an et le rectum 

• RCH touche le rectum et le côlon d'amont (pas le reste 
cii tube digestif) 

■ Incidence annuelle ' Î/100ÛO 

■ Sex Ratio : H/F < 1 

1 Sujets jeunes, pic à 30 ans, un peu plus tard pour la RCH 
et pour l'homme 

• Gradient nord-sud (+ vers le nord) 



Physiopathologie 

LJ J^. .,. , , ■■■■ ^1 - ■ 



- AAaladies multifoctorielles 

* Hyperactivation du système immunitaire local responsable 
dune réaction inflammatoire chronique au niveau de la 
muqueus e i rites 1 1 nai e 

' Facteurs environnementaux : 

- Gradient nord-sud 

- Rôle du tabagisme ■ favorise le Crohn, protège de la RCH 
■ Facteurs génétiques : 

- Formes familiales de MI CI 

- Concordances chez les jumeaux monozygotes 

- Gène de susceptibilité pour la maladie de CROHN : 
CARÙ 15/ NOD 2 sur le oh 16 
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Anatomopathologic 



Maladie de Crohn 

. . . ..=-,vi;-^ 



Macroscopie : 

- Lésions segmentai r es, mterval le de nuqueuse saine 

- Ulcérations aphtoïaes, superficielles et profondes 
(-fissures) 

Fistule, abcès, sténose, épaississement pariétal 



Microscopie : 

- Lésions tr ans mur a les 
-Infiltrât lymphoplasmocytaire 

- GRANULOMES épithélioîaes et giganîo-cellufaires 

superficielles et profondes, fistules, 

fasie ' 



i — , — 




— « 



— 



- M acr osco pre - 

- Lésions continues sans intervalles <k 
limite supérieure nette 

- Muqueuse rouge, granitée, soignant au contact 

- Ulcérations superficielles 

* Microscopie - 

- Lésions superficielles (muqueuse et Sous rrvtqueuse) 
Infiltrât lymphoplasmocytaire 

- Pas de granulomes 

- Ulcérations superficielles, abcès cryptn 



— 
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RCH 




Signes dig e stifs : révélateurs +++ 

- douleurs abdominales +++ et diarrhées variables selon le 
siège de l'atteinte ; 

f b\ en FIÙ + diarrhée hydrique (atteinte ileo-colique 



s 5d de Kontg (sténose du grêle) 



s Diarrhée g I ai ro -sanglante (atteinte recto- 
sigmodienne 



" Si gnes 



raux 



r * r 



— fo .permeaux 

- Rarement révélateurs mais grande valeur diagnostique 

- Fissures anales, ulcérations, fistules, abcès, 
suppurations 



■ êignej-^rodjg^ : Identiques 

pour les 2 MI CI présents dans 25% des cas 

- R hu mat o l og iques : arthralgies et arthrites périphériques 
++. Maladies associées : spondyiarthnte ankylosante, sacra- 
ilNte isolées 

- &taneo-jTïJo^ejy>< : ér y thème noueux ++, aphtose buccale ++, 



- Hépaio-bliaire : maladie associée : cholangéi te 
sclérosante primitive 

- Q eu lai re s : uvétte antérieure ++, conjonctivite, kératite ++ 



Signes diges tifs : 
- émissions gïaïro-sanglantes : 

é eussions afécales +A constipation (formes dis taies) 
J diarrhées sanglante - coliques ou épreintes (formes 



Sigr.es généraux ■ AIE 6. fièvre $ poussée sévère 
jamais de si gnes ano-p éri néaux 



Vgsçuiajres j thr< 
Autres : 
* amyio 

larites 



vineuses +++ et artérielles 



'ê atteinte trachéo- bronchique, bronchioJite oblitérante 
V polyradiculonévrite, affections demyél misantes 

déficit immunitaire, TPAI, AH AI 
S néphropethie interstitielle, glomérulopathie à IgA 
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Syndrome inflammatoire biologique 

lie microcytaire (mixte ; inflammatoire et ferri 
Troubles hydro-électrolytiques (dûs à la diarrhée) 
Syndrome carentiel (hypoolbuminémie) 




- pAhlCA : 70% des RCH, rares dans Je Crohn 
■■ A SC A : négatrfs dans la 50% des Crohn 
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Endoscopie : itéo-coloscopie totale 
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Examen macroscopique : 
- Visualisation des lésions (mac ras cap je) 



SB* 




Icérattons profondes, 
Examen microscopique : 

■ Biopsies multiples, dirigées en zones pathologiques et saine, pour un examen anotoroopathologique +++ 



voir 








ons 



en cas 

Entéroscanner : " 

- Remplace le transit baryte du grêle 

- Indications : sténose infranchissable, iléon terminal non exploré par I' 
■ Montre ; épaississement pariétal, densif icatton des mésos, abcès, fistules 
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Evolution 
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Elle est chronique, avec des poussées entrecoupées de remissions 

■ Facteurs déclenchants (es poussées identifiés : AINS pour fes Z, et arrêt du t. 

■ Les poussées sont variables dun individu à l outre par leur fréquence et leur inte 
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Complications 



Maladie de Crohn 

— — ±* — ^ 




^prégjonales : 
- Pendan t les g aus sées 
ïie 



■ t perforation, 



- Au lo ng course : 

¥ Sténoses et occlusions (surtout intestin 
✓ Perforation en atmosphère cloisonnée avec constitution 
dun abcès intra-abdominal ou de fistule avec un 
voisinage ou avec la paroi abdominale 
M CCR : risque dans fes formes cofiques étendues 



- Dénutrition et carences (anorexie, régimes d'exclusion, 
exsudation protéique, malabsorption) ■ anémie ferrtprive 
+++ J carence en B12, ostéopénie 

- Retard staturo-i 
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Complications iatro gènes (corticoïdes) 
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L ocqrégi o nales : 

- Po^sees,siygjr^ de co\\iz*+_QU.«co\}î& aiaue grave >> : 

ë Au moins 3 critères parmi : > 6 émissions glairo- 
sanglantes / 24h H fièvre > 38°C, FC> 90/min, Hb < 
V5 > 30 r CRP > 40mgA hypaaJbuminémie < 30 g/1 
^ Risques - colectasie, perforation et hémorragie colique 
: uSe 



- Au long cours : 

V Cancer colo-rectal : risque accru si lésions étendues en 
amont de I angle colique gauche, longue durée d'évolution, 
ATCÙ familiaux de CCR, association à une cholangéite. 
Dépistage à partir de 10 ans d J < 



s Sténoses (rares, doivent faire suspecter un 
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Diagnostics différentiels 



ileur abdominales et diarrhée chronique : trouble fonctions! digestif 



Formes coliques : 

- gastro-entérite infectieuse (Shiaella, SalmonelTa non typhi, Campylobacter 

- colite ischémique +++ 

- colite iatrogène (AINS, radique) +++ 

Forces Hea jes o li jleoco M que s droites - appendicite, yersimose, tuberculose, lymphome, tumeur colique droite 

A bdomen chirurgical : appendicite, adénoJymphite mésentérique, occlusion sur bride 



ïec tor.ragl.es : 



anoje : abcès, fistule, fissure non spécifique 



■ Iléocolite d évolution chroni que ; 
entéropat hie exsudât ive 
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petitement 
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Maladie de Crohn 




lime sans resi 
- Nutrition par entera! e dhns les poussées sévères 



■ Traitement 



camenteux : 



S 5 A5A Pentasa®, PO ou lavement 



- Corth 

S Forme orale : prednisolone 

$ Topiques oraux s budésonide, Entocort® 

v Formes locales :béthamétasone r Betnesol® 

- Antibiotiques : métronidazole, Flagyl® (formes 
anopérinéales de 



avec 



- Comp \i cation résis tant au tr ai t errent médi ca I 

- Résection du grêle ou du côlon la plus économique 
possible (risques de rechute) 

- Dans les sténoses ; stricturoplasties 



r 




RCH 
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ime sans resi 



- Salicyîés PO ou lavement (5 ASA, Salazopyri ne®) 

- Corticoïdes PO ou lavement 



- Nutrition parent érale 

- Corticoïdes (IV pt 

- AntrbathérapFe, tranf usions 

- Relais par cictosporine en cas d'échec 

* Traitement chirurgical : 

- Complications : eolectasie, perforât ioi 
* Colectomie */- proetettomie 
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Traitement d'entretien 
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Walodfe de crohn 

— - — — — ■ 




é l'intoxication 

^ Nutrition entera le dans 3 es formes chroniques graves avec 
dénutrtîon importante 

■ Traitement médicamenteux : 

5a3*cylés 

- Corticoïdes 

Dana les f ornes corticorésistantes au corticodépendantes 



rm mu no régulateur s : inflixÊmab Remicade* 
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Soutien psychologique 
Traitement médicamenteux : 
-5aiicylés 

- Immuno suppresseur s 



- Coloproctec ternie tofaïe avec 
réservoir en J 

- RCH invalidante (poussées fréquentes, AE&), cancer 
colo-recta! 



ïio^^nip + biopsies tous 





Surveïîïonee 

si pancoHte évoluant depuis plus de 10 ans 
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19 - MALADIE DE HORTON (6IÂNT C 

PSEUDOPOLyMTHRITE RHIZQMÉIX: 






Définitions 



Horton - /\RTEftITE inflammatoire des vaisseaux et gros et moyen calibre 
■ PPG - atteinte inflammatoire des ceintures sccpulaire et pelvienne 
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pîdemiolOQn 



* Femmes > Hommes 
Age > 55 ans (rare avant) 
basculante primitive la plus fréquente 
PPR : plus fréquente que le Norton 

et PPR sont souvent associées 
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Pnysiopathologr 



2 grands groupes de facteurs interviennent ; 

- Facteurs génétiques (HL4 DR4) 

Facteurs immuno logiques (infiltrât de ce! fuies inflammatoires 
- la paroi des vaisseaux par un antigène encore 
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'Unique 




Signes généraux 



— 




Atteinte de l'étage cépha(»que 




prolongée. 



Céphalées ++++ 

* Superficielles 3 exagérées par le contact (signe du peigne, du chapeau, de l'oreilier) 

- Localisation temporale ou fronto -temporale 

- Peu sensibles aux antalgiques, cèdent rapidement sous corticoïdes 

■ Claudication de la mâchoire : 

- Fatigue voire douleur des muscles masticateurs déclenchée par l'alimentation et cafmée au repos 
- Signes temporaux : 

- Douleur, induration artérielle, abolition du pouls au niveau des artères temporales 

- Un aspect normal n'élimine pas le diagnostic +++ 

* Atteinte visuelle ; fréquente et grave Urgence thérapeutique pour éviter la bi latéralisation 

^Amaurose permanente ; pronostic redoutable. 3 types d'atteinte possible : MOI A A (75%), OACk (20%) et NORB 

- Manifestâtes transitons : diptopie, ptosis (FDM par ischémie des muscles extrinsèques de l r oeii), omourose 
transitoire, brouillard visuel, visions colorées ou scintillements, douleurs oculaires 

■ Autres manifestations bucco - pharyngées : douleurs dentaires, linguales, pharyngées, toux quinteuse, enrouement, 
ûtalgie. Symptômes fréquents (atteinte des branches de fa carotide externe) 

■ Œdème facial 
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Autres atteintes 
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- Atteste des vaisseaux supra -aortigues : 

- Signes fonctionnels : syndrome de ftaynaud, claudication du bras pâleur 

- Signes physiques : souffles sous -claviers, axi Maires, numéraux, abolition unilatérale des pouls 

■ Atteinte neurologique : AVC, manifestations psychiatriques, atteinte des nerfs crâniens (VIII), neuropathies 
périphériques 

- Atteinte cardiaque et vasculaire ; aortite (décès par rupture d'anévrysme), coronarite, arté n te des membres 
inférieurs, artérite mésentérique 

* Atteinte pulmonaire : 5d interstitiel nodulaire (nodules pouvant s'excaver). épanchement pleural, EP 

■ Atteinte rhumatoïogique : 

- PPR : présente dans 30 a 70% des cas, précède les signes céphaliques 

- Autres manifestations que l'atteinte rhizcmélïque l myalgïes, arthrites distaies (non érosives et asymétriques), Sd 
du canaf carpien, R53PE 
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* Sd inflammatoire biologique : 

- V5 élevée au delà de 80 mm (normale dans < 5%) ; protéines de Inflammation élevées (CRP, haptoglobme, f ïbrinoqène) 

- Anémie inflammatoire parfois sévère, HLPNN et thrombocytose 

* Atteinte hépatique : cholestase silencieuse et régressant sous corticoïdes 

iipine ; IgG ++ utiles dans ie suivi évolutif de fa MH (rarement 
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BAT (biopsie de t artère temporale) 

■ Indu 

traitement) 

« rnuti îe dons une 

* Biopsie du cote où l'artère est la plus remaniée, segment de 30 à 40 mm 

- Aspect typique : PANARTERITE INFLAMMATOIRE SEGMENTA IRE atteignant les 3 TUNIQUES de l'artère avec 

- Epaississement intima! et fibrose (thrombus fréquent) 

- Destruction des fibres musculaires lisses de la média (nécrose f ibrinoïde possible) 

- Fragmentation et destruction de la (imitante élastique interne 
■ infiltrai mononuclée (cellules géantes) 

■ Une BAT normale n'élimine pas te diagnostic (20% des cas) 
Attention ï. 

- Les lésions sont segmentai res donc il faut épuiser le bloc 

- Au stade précoce l infiltrat lymphocytaire sans granulome ni destruction 

- Au Stade tardif ; lésions cicatricielles 
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agene 



' Échographie - opérateur dépendant +++. 

- Norton : écho-dappler des artères temporales (sténoses, interruption de flux, halo sombre péri-tumoral. Non 
indispensable. 

r Pléthysmographie trans-oeulaire : atteinte des artères ophtalmiques 

- Dans la PPR : repère une bursite (sous-acromiale, sous-delToïdienne) 

■ IRM ostéo- articulaire : bursites, té no synovites des mains (extenseurs et fléchisseurs) 
* Angio-IRM ■ caractérise les lésions vas eu laireS 

■ Scanner : explore l'atteinte aor tique et supra-aertique 

- Artériographie conventionnelle : sténose inflammatoire 
-scan ; inflammation au niveau de l'aorte et de 
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r itères ACk 1990 Maladie de Norton 



3 critères sur 5 - dg de Norton (Se - 93,57o, 5p 91,27a) 




1 . Age > 50 ans 

2. Céphalée localisée récente (ou modification récente d'une céphalée ancienne) 

3. Artère temporale anormale (douleurs, pulsations abolies ou faibles) 

4. VS>50mmàHl 

5. BAT anormale (vascularÈte nécrosante avec infiltrat cellulaire à prédominance mono nue lée ou granu! 
i n f la m mato ire avec cellules géa nt es) 



ome 



NB : < 



sont plutôt des critères de classification dans les études que des critères ai 
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MlliiMniM 



Céphalées +■ Sd inflammatoire : maladie de Wegener (la BAT peut être positive), maladie de Takayashu 
Manifestation ischémique visuelle ou cérébrale isolée : embolie carotidienne ou cardiaque 
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Traitement 




- La maladie de Norton est une urgence thérapeutique car une amaurose peut survenir de façon brutale à tout moment 

- La cort m hérapie est îe seul traitement 

i ■ 

- Durée prolongée > 18 mais 
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Traitement 
traitement 
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Arrêt de la 
cortkothérapie 
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■ Corticoïde d'action courte (predhisone Cortancyl® ou meîhy Ipredni solone Médrol®) 

- Formes non compliquées : 07 mg/kg/j réparties en 2 prises orales journalières 

* 1 mg/kg/j de corticoïdes 

• + précédé de bol us de méthylprédnisolone Solu-Médrol® [non consensuel) IV pendant 3 
jours, débutes sous monitoring cardiaque 

• La dose d'attaque est maintenue jusqu'à obtention dun bon contrôle de la maladie (disparition 
des signes cliniques + CftP) soit 3 semaines environ 
Un traitement anti-thrombotique temporaire peut également se discuter : 

- ou 




daspt ri ne 
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But = réduction rapide des corticoïdes pour limiter les effets iatrogènes 
» Décroissance lente et progressive par paliers de 1 à 2 semaines jusqu'à 



— 



Des 



□Q5QIOO &5 < o , 



sone 



- En dessous de 5 mg/j de prednisone r il faut prévenir VISA due à l'inertie hypothalamo- 
nypophysaire, Ajout systématique de 10 à 20 mg dhydrocortrsone la matin à maintenir plusieurs 
mois après J arret de la prednisone 

— — . — i - — . — — ■ — ■ — — * 
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Régime- alimentaire adapté et RHD, activité physique, 
ihos! 



Mesures assod ées à 

Traitements d'épargne cort isonique ^ 



ior, 



* Dapsone Disulone® : seul traitement d épargne d efficacité démontrée 

: à rétude(cyclophosphamfde Endaxcn, azathioprine rmurel®, ont* TNP alpha) 





-■— n 1 



PSEUûd-POLVAftTHRrtE " W^OMELIQUÉ 





Clinique 



— 




aux cuisses 



■ Polyarthrite sub-aigue chez un sujet > 60 ons 

1 En rai disse ment douloureux symétrique à prédominance matinale 

3, la région cervicale et la ceinture pelvienne. Les douleurs peuvent s'étendre aux 

douloureuse des mouvements actifs 

- Signes négatifs : par de fièvre élevée, pas de céphalée, pas d'anomalies des artères temporales, pas de souffle artériel 
brachial, pas de diminution de ta force musculaire 

* Le diagnostic est clinique 




UL— . ■ ■ . 



— — - 



— 



Paraclïnique 

p 



la g i que , c ho le s f ase anîc ter i que moins f r éque n te 
- Enzymes musculaires normales et auta-Ac (AAN, FR) normaux 
■ Radiographies des épaules et des hanches : normales 




_ 







Diagnostic différentiel 



■ — 



rive +++ (début souvent rhizoméliaue chez le sujet âgé) 
■ Polymyosite et autres types d'atteinte des muscles (hypothyroidie, hypolipemicnts) 
- endocardite d Osier 



■ Tumeurs : 



lymphomes 




Traitement 
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■ Même principe de traitement que la maladie de Norton mais à dose plus faible : 0,4 mg/kg/j de corticoïdes en dose 
d'attaque. Pas de bolus. 
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EMC : les points sur lesquels on vous attend. 




- Evoquer un Norton dan 5 une question d'orientation diagnostique 
' Insister sur l'urgence du traitement 

- Débuter Se traitement avant la BAT 
* Connaître les mats cîefs de la BAT 

■ Savoir diagnostiquer le tableau visuel ■ HQIAA, OACR, NORB ? 
les complications de la cortico thérapie 
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sgjet suspect de Norton 



BAV brutale unilatérale sur œil blanc et indolore chez un 



NOIAA (75 %) 

■ Ischémie de la tête du nerf optii 
par occlusion des artères tiliaires 
leur es 



■ RPM diminue ou aboli 

■ LA F et TO normaux 
- FO +++ : 

- Œdème papi flaire *++ 

- Hémorragies en flammèche péri- 
papr Noires 

■ CV Ooldmann ' déficit altitudinal 
HORIZONTAL +++ 

■ Angiographie ftuorescéïne : ischémie 
choroïdienne 
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OACR (20%) 

* Ischémie rétinienne par occlusion de 
l'ACR, branche de la carotide externe 

- AV i très basse (PL uniquement) 

• RPAA en mydriase aréflectique 

- FO +++■ : 

- Œdème rétinien blanc ischémique 

- Macula rouge cerise 

- Rétrécissement diffus du calibre 
des artères, courant granuleux dans 
l'artère 

- Angiographie fluorescéine: 

- Allongement du temps bras-rétine 
et du temps a r ter io- veineux 

- Aspect d arbre mort du réseau 




NORB {5 %) 

* Inflammation du nerf optique dons Sa 
portion rétro- bulbaire 

■ Douleur à la mobilisation oculaire ++■ 



• RPM : 

- RPM direct diminué avec 

- RPM consensuel conservé 

- phénomène de Marcus Gunn 

- FO normale 

? Vision des couleurs altérée 

- CV Goldmann : scotome central ou 
coeco- central 

- PEV : allongement latence (P100) 

du n, optique 
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'initions et épîdémiologie 




• Les PID rassemblent près de 140 maladies caractérisées par des opacités diffuses sur la RxT 
- Il s'agit d'une infiltration diffuse de 

- J'inîerstitium pulmonaire (± associée à une atteinte alvéolaire, bronchïolaire ou vasculaire) 
* par des cellutes infEammatoires ou de la fii 

- d'évolution soit aiguë soit chronique 

• 15 000 nouveaux cas/an 



1. Agression 

— . — — — _— 



Physîopathologie "î 3 phases 



M , 



2, Inf lammatio n 



— — 







3. Ré^ration 



Lésion de la membrane ai véo h -cap il la ire 
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CEdème interstitiel 
pois 



Evolution favorable - cicatnsation 



- Evolution défavorable s fibrose 
pulmonaire (le parenchyme lésé est 
remplacé par du col(agène) 



4- 
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Trouves de l a diffu sio n afvéo io-çapiflQire : 

- * ÙICO et * DLCO/VA 
- ôt>S i dê$afurQÏiQn à l'effort 

Sdint^tltieUfe^ 







— h « ; 



^ * Anon^Jie^y^aotoo^ : effet shunt 

p 4 Diminution ^k^m^mJ^^^ \ sà restrictif 

- CPT<eo% 

" F ibros e - signes directs (destruction parère h y ma te use) 
p. - et indirects (signes de rétraction) 



, 
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Etiologies de PID a 


connaître pour l'ENC 


Origine connue 


Origine inconnue 


■ Insuffisonce cardiaque gauche 

• Tuberculose (mi liai re +++) 

- Infections respiratoires 

• Lymphangite car ci no mateu se 

- Pneumoconioses 

■ Pneumopathies médicamenteuses ■ 

- ATÔ : 13 lac famines, njtrofurantoïne 

h Cardio : amiodarone, G bloquants, IEC 

- Chimiothérapies 

- AIN5 

- Pneumopothïe rodique 

• Pneumopathie d'hypersensibilité ~ afvéoJ ite 
allergique extrinsèque 


* Sarcoïdose 

■ Connectivités : sclérodermie, lupus, PR, 6ougerot 
Sjôgren 

■ Idiooathioue - fibrose pulmonaire jdiopathjmje 
(FPI) 

* Histîocytose X 

* Ly m pha ng io i éi o myo matose 
j. Amylose 






Démarche diagnostique 




C I in i q ue * m . . ..... .. *^ 


Interrogatoire 

* Durée d'évolution ■ aiguë {< 2-3 semaines) ou chronique 

- Contexte épidêmîologique : 

- Entre 20 et 40 ans : sarcoïdose , histîocytose X et 
ly mpha ngi o lé i omy omatose 

- Au delà de 40 ans : fibrose pulmonaire idiopathique ej 
pneurnoeonioses 

- Origine ethnique : sorcoidose x 10 chez sujet à peau noir& 

- ATCO familiaux 

- Tabagisme : absent (sarccïdase), présent (histiocyose X) 

* Signes fonctionnels : 

- Dyspnée d'effort 

- Toux sèche 

- Douleurs thorociques - atteinte pleurale associée 

* Hémoptysie = HIA, IC, EP, TB, cancer, ospergilbse 

" -Symptômes extra - r espj rato îre s ■ AES, fièvre, lésions 
cutanéo -muqueuses, arthrolgies, sd sec 

* Prises médicamenteuses (huiîle de paraffine, 
n i tro f urantoïne, bl éo myci ne) 

■ Expositions professionnelles et domestiques : amiante 
1 Toxicomanie : héroïne, haschish, cocaïne, crack 

* Vp vases / Animaux 

* Contexte : ID (VTH+++V cancer (radiothérapie), asthme 
ancien {Churg & Strauss) 


Exa m enj^hy s ique 
• Signes respiratoires ; 

- Raies crépitants \ caractéristiques dans la FPI, 
l'asbestose et les connectivités. Rares dans la sarcoïdose 

- Signes de fibrose = hippocratisme digital, cyanose, 
rétraction theracique, râles crépitants velcros 

- Signes d'HTAP : IVD 

■ Signes extra ^respiratoires ! 

- Lésions cutanée -muqueuses 

- Adénopatfties superficielles 

- Examen OPH +++ (inflammation des segments de l'oeil, sd 
sec oculaire) = SYSTEMATIQUE 

- BU : hématurie, protéinurie 
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Démarche diagnostique 
Paracl inique 
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Imagerie 



• Radiographie pulmonaire : 

- Normale dans 10% des cas = sarcoïdose type 0, PHS, 
lymphangite carcinomateuse débutante, asbestose 
débutante 

* Scanner thoracique : INDISPENSABLE 

- Coupes fines (1-1,5 mm) en haute résolution pour 
analyser la parenchyme 

- Coupes épaisses (5-10 mm) sans et avec injection, en 
fenêtre pare ne hy mat eu se et médiastinale pour analyser la 
plèvre (épaississement, calcifications) et les A DP 

- Le scanner doit être réalisé avant la f îbro se o pi e 

■ IRM : pas utilisé actuellement 

■ Scmtïgraphïe au gdfrum ! n'est plus utilisé 




yii 



Examens systématiques 



•T M 




1 ECG systématique si suspicion de sarcoïdose 
* Echa-doppler cardiaque si sclérodermie {HT A?) 








EFR 



~ " ^ 1 ■■jl^.'vtt 



Etudient la sévérité de l'atteinte pulmonaire ++ 

- Trouble ventilatoire restrictif ++++ CPT) 

- La présence d'un TVO doit être interprétée en fonction 
du tabagisme 

- bimrnutïon de fa biCO et du rapport ÛLCO/VA +++ 

- GDS ; normaux au repos (au début) mais hypoxémie à 
l'effort (effet shunt) réversible sous 0 2 
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' But : rechercher une atteinte extra- respiratoire 

- N FS (hy peréosi noph \ I te) 

- Enzymes musculaires, calcémie 

- Auto-anticorps ; Ac orxti ADN natif, anti 

: Ion orientation ! ANC A (rameutantes). £CA (sarcoïdose) et 





— . 







— ■ -. — 



' Aspirations 
JégïonneJle, champignons) 

' LBA (dans le lobe moyen ou ta lingula sf anomales diffuses) 

* Biopsies : éperons bronchiques et zones 



Biopsies chirvrg\co\es 




- Sous video-thoracoscopte en généraf. Mortalité - 1% 

- Décision pluridiscipftt 
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Imagerie 



5d interstitiel 











□ Opacités f 

■ Bflatérales et symétriques 

■ Fines, à bords net 

■ Mon systématisées 

' Sans bronchogramme aérien 

□ Lésions élémentaires : 

■ Opacités linéaires - lignes de Kerley (A = apex, centrales, 
B - bases, sous pleurales, C - croisées, réticulaires) 

• Opacités nodulaires : micronodules (< 6 mm) (mihaire, 
miiiaire a gras grains), nodule ( 6-10 mm) et macronodules (> 



- Opacités en verre dépoli (aspec^ 
É Lésions kystiques (rayon de miel = fibrose) 
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de fi! 
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■ Signes directs : 

- Aspect de petit poumon volume pulmonaire) 

- Rayon de mie) 

• Signes indirects : 

- Signes de rétraction (déplacement des scissures, 
br o ne he ctastes de t ra cti o n) 



Rbroscopre bronchique 

^i^a: «a ■ittyi.i^^tf .tirai •t^iiHn 

RégNsotion : 

■ CI si hypoxémie sévère : Pa0 2 < 60 mm Hg sous 6 L d'0 2 

icooulants et des anti- 




sérum 




LBA 



segmentaire puis 

* Cytologie normale : 

- 150 0Û0 cellules / mL 

- Macrophages > 85 % (90% chez te fumeur) 
* Lymphocytes * 15 % PNM et PNE * 2 % 

* Alvéolite lymphocytaire 

- Lymphoeytose > 35 % - sarcofdose, lymphangite 
lymphome, PH5, pneumopathie médicamenteuse 

- Êranulamatoses s alvéolites lymphocy taures 

- Alvéolites neutrophiles = FPI> 
» Alvéolite macrophagique - histiocytose X 

* Score de SOLDE > 100 ou sidérophages > 3Q% 
intra -alvéolaire chronique 



i/ - 
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Pneumoconioses 

Asbestose 



■ Maladie professionnelle indemnisable (tableau 30) 

■ Clinique - toux sèche, dyspnée d'effort, hippocratisme 
digital et raies crépitants velcro 

- Paradinïque : 

- Imagerie ~ atteinte des bases et atteinte pleurale 
(plaque calcifiées) 

- l&A \ corps abestosiques 
s Histologie : fibres d'amiantes ir 
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■ Maladie professionnelle indemnisable (tableau 25} 
* Clinique : 

- Forme aiguë possible 

- Forme chronique : latence di nique +++ puis 
spécifique puis IRC 

- Paracl inique 

- Imagerie : atteinte de sommets et A DP 
calcifiées en « coquille d'oeuf » 

- LBA : cristaux de silice 

- Histologie : nodule silicotique 



- 5flicose + sdérodermie = $é d'Erasmus 



3 documents : 



les examens paradimques réalisés et le délai de 



Procédure de déclaration de maladie professionnelle 



mcaî mean 
prise en charge) 

* Déclarât ton de MP envoyée à la CPAM par le potient 
' Attestation de salaire 

après examen du dossier par la CP^M réparation avec près tatù 
a 



(capital, rente) et prestations en nature 



L 
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Fibrose pulmonatre îdiopafhique 



- La plus fréquente et 
s Terrain I > 60 ans 

« Clinique s toux sèche, dyspnée d'effort, hippocratisme 
digital et raies crépitants velcro 

* Poracliniaue : 




- LBA • alvéolite neutrophile 

- Histologie : INDISPENSABLE car diagnostic 
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Histiocytose langernansienne pulmonaire 




■ Terrain : homme jeune, grand fumeur 

♦ Clinique : signes cliniques de PID + pneumothorax 
récidivants ± diabète incipide central 

■ Paradinique : 

- Imagerie : atteinte des sommets (nodules kysiques) 

- LBA ; cellules de Langer hans exprimant te CD la 

- Histologie : granulome 




PH5 : pneumopathie d'hypersensibilité 



Tinseque 

le (maladie du poumon de 
fermier si foin moisi, maladie des éleveurs d'oiseaux) 

■ Clinique : sd pseudo-grippal + dyspnée 

- t>ébut 4 à 6H après le contact avec l'antigène 
-Arrêta l'éviction 

- Rechute à l'exposition 
inique : 



LBA : alvéolite tymphocy taire CDS 



— 
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Lymphangioléomyomatose 

^^^^^ 




Terrain ; femme en 
Histologie : atteinte des fibres musculaires 
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121 - POLYARTHRITE RHUMATOIDE 



Définition et épidémiologte 




* Maladie systémtque auto-imiruine 

- 4 type de rhumatisme inflammatoire chronique 
dEstaï et destructeur 

* C'est le RIC le plus fréquent I 

- prévalence de 0,4 à 0,8 % 

féminine (sex ratio de 4/1) 
et 60 ans (après 70 ans 




■ 











Maladie mulîifactorielle ; 

- fadeurs environnementaux (infectieux, îraumati 

- f ac 

- facteurs hormonaux 

- facteurs génétiques 



— - — -— 




Critères 



■ i i" 



( ACft (American Collège of Rhèumatology 




PR si 4 critères présents : 
l. Raideur articulaire matinale de durée > 1 heure pendant au moins 6 sem ai nes, 

2 r Gonflement des parties molles touchant au moins 3 articulations simultanément, au moins 6 se maines 

■ 

3. Gonflement d'au moins une articulation des mains duranl au moins 6 semaines 

4. Atteinte articulaire simultanée symétrique ou atteinte bilatérale sans symétrie absolue des MCP r IPP et MTP, au 
semaines 

5, Atteinte radiologique typique de PR des mains et des poignets de face 

6, Nodules rhumatot'des 

7 Sérologie rhymatoide positive 



_-. — 
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InterMëmo - Médecine Interne a Î04 
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Phase de début 



- atteinte articulaire +A 



fébricuJe 



por poussées entrecoupées de r, 



■ — - 




* Attemte inflammatoire persistante d'au moins 3 articulations : aligo ou polyarthrite 
■ Bilatérale, symétrique et distale, d'apparition progressive 

* Des mains (surtout ËM et 3** MCP et des poignets et des pieds (MTP) 

* Articulations chaudes et tuméftées ( I PA5 de rougeur) : pannus synovial et épanche ment 

j_ j_ j_ 

F r f 



: reconnaître un rhumatisme- inflammatoire comme étant une PR débutante 
m ,^u^,i( 

* Douleur à la pression trans verse des avants pieds - squeeze test 

: la PR épargne tou jours le rachis (sauf cervical), les sacro- iliaques et les IPD 




■ ™l i 1 f — 



M-r- i—a mm 



■ 



nr" 
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m%$&: . Phase d 

^ë^ructïon articulaire, séquelles fonctionrwlles, ^ 



et ïntensîté 



Atteintes articulaires et péri articulaires 



i^^ -- ■ • ••: ~ ^■^^e»**^»,*-^. ^^ti^^Li^S*^^ «^■smirtttaiHi-ï -ii-— ifti wr^,a ^-^^^^ ^d 



Toutes les articulations peuvent être touchées (sauf NB2) 
Déformations après plusieurs années d'évolution : 
" Té no synovite s 
¥ Mains : 

* Déviation des doigts en coup de vent cubital 

- Déformation en boutonnière (flexion IPD) 

- Déformation en maillet (f Jexfon IPP et IPD) 

- Déformation en col de cygne {extension TPP et flexion 
IPD, touche surtout II et III) 

- Déformation du pouce en « Z » (flexion MCP r 
hyper extension IPP) 

' P oignets : luxation de la styloïde cubitale (touche de piano) 
avec risque de rupture de l'extenseur du V +++ 

' Pieds ; 

- avant pied plat par haîlux valgus, coup de vent péronier 
(atteinte des MTP), rétractions en griffe ou en marteau 

-arriére pied plat 

■ Rachis cervic al ; 

- Coudes : f lessum +/- va 

* Hanc hes ; coxite rhumatoïde (rare et tardive) 

* Genoux i f lessum + A valgus, épanchement arti 
(choc rctulien), kyste poplité de 

" Épayjes : art. scepub 



7JB 









des rotateurs 



Atteintes extra ortie 




Ffiguentes : 

- nodules rhumotoïdes 

- syndromes canahlres f canal carpien, 5PE 

- syndrome de Gouge rot -Sj bore n 2 a ire 



- osteoporose 

- phénomène de ftaynaud 



- branchée tasses 
Sévères : 

- neuro ; compression médullaire, neuropathie 



- pulmonaires : pleurésie rhumatoïde, fibrose pulmonaire 
interstitielle diffuse, nodules rhumatoïdes pulmonaires, 
bronchiolite oblitérante 

- car diaque s : péricardite, insuffi 



- vascul ar i te rh^imQt çjde (aEG, purpura vasculaire, ulcères 
profonds à l emportc pièce, micro infarctus digitaux, nécroses 
datâtes ou orteils) : cortico thérapie en urgence 

" sclédît (rare, grave) 

- sy ndrome de Felty : 5MG + neutropénie 

- am ylose A A 
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Examens complémentaires 



Biologiques 



— ^ 



Syndrome înfl ammatoire 
Facteur rhumatoïde : 

- Négatif au début de la maladie, positif dans 80% après 1 

an 

- Il existe 20% de PS séronégatives 
Ac antipeptides citrullinés 

(ou enti CC? - arts kératine = anti fillagrine} 

- précoces et spécifiques (entre 95 et 99%) 
Anticorps antî- nucléaires : 

-dosage systématique, peuvent être faiblement positifs, 
l'absence d'anti DNA natif permet d'éliminer un LED 




— 
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Liquide synovial 




• De type inflammatoire, riche 
lymphocytes 

- Stérile 



non altérés et en 



N& : histologie synoviaie rarement faite (aspect de 
non spécifique hypertrophie des pilosités, multiplication des 
franges, hyperplasie de synoviocytes) 



*- — 



. 
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Radiologîques 



- — 



• Un bilan de Pft doit obligatoirement comporter des 
radiographies 

- bilatérales et comparatives 

v mains et poignets de face 

^ avant pieds (tête du 5 eme « méta ») 

# toutes les articulations douloureuses 

- bassin de face (éliminer une spondylarthropathîe) 

- rachis cervical (clichés statiques et dynamiques en 
flexion - extension) 



— - 



Au début : 

1, Normales +/- épaississement des parties molles 

2. Déminéralisation épiphysaire en « bondes » 



Puis apparition des signes 

3, Pincement global des interlignes articulaires (au 
maximum carpite fusionnante au niveau de la main) 

4. Érosions épiphysaires (érosion précoce de Sa tête du 
5 è * e « méta 

5 h Géodes sous c ho nd raies 



, 



Diagnostics différentiels 

La PR est un diagnostic déîîmînation, rechercher systématiquement : 

■ Une polyarthrite bactérienne dans un contexte fébrile {endocardite^, polyarthrite gonocaccique) 

■ Une arthrite virale (hépatite, VTH si sujet à risque) 

■ Une spondylarthropathie 

* Une pseudo polyarthtrite rhizomélique 

■ Un syndrome R53PE ou polyarthrite oedémateuse du sujet âgé 

■ Une arthrite microcristalline 

* Une connectivité ; LEO, Gougerot-Sjogren primitif, sdérodermie systémique et connectivités mtxtes 



— 



"acteurs pronostiques 




. Fc " 

- Lésions radio logiques initiales impartantes 

■ VS, CRP et FR très élevés au dg 

- Certains gènes Ht A (homozygotes DR 8 1*04) 

■ Critères cliniques un peu moins importants : 

- début très inflammatoire 

- nombreuses articulations gonflées 

- manifestations extra articulaires. 
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Traitements 



* Prise en charge multidiscipl inaire : médicale (rhumatologue, médecin de rééducation fonctionnelle), chirurgicale 
(orthopédie) et paramédicale (psychologues, ergo thérapeutes, podologues, kinésithérapeutes, AS, infirmières) 

■ Moyens thérapeutiques : traitements médicamenteux, chirurgie, appareillages, prise en charge psychologique, information 
et éducation du malade 



H^ ;^" ■■ 1 — ■ * " " ' ' ■ 

Traitements symptomatïques 



■ , 
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Généraux ,W4f 



Repos lors des poussées (arrêt de travail) 




secondaires par l'éducation du patient : prise en milieu de 
repas, +/- IPP, contrôle de la P*. contrôle de la fonction 
rénale) 

■ Ç^rlicothéra^ie « Toute PR doit avoir des corticoïdes » 
ï +++ 



J prednisone (Cortancyl®) 

s 0,25 mg/kg/j sans dépasser 10 à 15 rng/j 

^ En 2 voire 3 prises pour couvrir la nuit 

orte dose : 



f lors des poussées très inflammatoires, ou des 
vascularites 

* Méthylprednisolone (Solumédrolfè) 

J En 3 boius sur 3 jours 
* Antal giques ! en association, pour diminuer la dose des anti 
inflammatoires (paracetamok/- codéine et 
dextropropoxyphène, rarement morphine) 



V 



Locaux 



Médicaux : utiles quand 1 ou 2 articulations restent 



.£■■ I I 



ration mtra- o u péri -articula ire de co rticoïdes 
sobbles (HydrocortancyE®) (au max 3 par an et par 
art '■ eu lot ion) 

_ Synoviorthése ch imi qu e (grosses articulations) à la 
triamcinolone (Hexatnone®), OL f acide osmique 

- ^0^ 0^^^^^^ (erbium, rhénium, yttrium) 
(grosses et petites articulations) 



- prévention s synavectomies, ténosynovectomies, 

- réparation, palliatif : suture tendineuse , prothèse, 
arthrodèse [Ci-CZ) 





Traitements de fond 



- 



1. Mcthotrexate (Novatrex®) 




f Antimétabohte : bloque la synthèse des pur i nés 

* Traitement de référence de la PR 

■ Posologie initiale de 10 mg par semaine, augmentation 

- Voie orale (privilégiée) ou IM 

* Tératogène : contraception efficace +++ 

* Prévention toxicité hema ta logique par acide fol i que 
(speciafoldi ne®) 




2. Léflunomide (Ara va 



Anti mita bol ite 



Prise quotidienne 



mais également 



chez T homme) 




&#£3: Sulfasaïazme (Salazopyrine®) 

Œi ïtïï i - — - , _^ — Ui 
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; CI ; allergie aux suifamdes et salicylés, déficit en G6PÙ 

< Potentialisent l'action des anticoagulants et des 
su! f ani des hypogiycémiants 








Autres 



B eaucoup rro i ns u t i I i s és : hy aroxychl orogu i ne PI aqueni I ® , 
sels dor Al tochrysi ne^) r D-pénici Martine Trolovol 





4 T Biothérapies : Antî TNF 

- Coût élevé et effets indésirables graves : réservés aux 
PR les plus actives 

« Z anticorps manocbnaux : infliximab 
(TV) et acblinumab Humira®(SC) 

- 1 récepteur saïuble ; étanercept Enbrel®(5< 

• Doit être associé à un autre traitement de fond 

• CI : allergie, grossesse, allaitement, infection, 
ma I i g ne récente, i nsuff i sa nce car d aque, TB i nfec tion 

■ Effets liai r es ; înfection+++, réaction au point de 
ponction, maladie dérryéli ni santé du 5NC, aggravation IC 
auto- 4c 

• Bilan pré-thérapeutique : 

- Clinique 

- hémogramme, EPPS, BH, AAN 

- VHB, VHC, VTH 

- RxT, IDR (traiter une TB latente ou active+*+) 
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Stratégie thérapeutique 

Individuelle 

bépe nd du niveau d'activité de la PR à un moment donné, de l oge du patient, de ses comorbidités 
Objectifs : réduire î activité clinique, induire une rémission, améliorer la qualité de vie 
Association des différents traitements : de fond**+, symptomotique, locaux, rééducation 
Généralement : mono thérapie au début avec méthotrexate ou léfJunomkie 
Anti TNF = PR active depuis un mois malgré ttt de fond incluant met ho depuis 3 mois 

PR corti codépendante 

PR avec évolution radio logique importante 
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Surverl lance 



Surveillance de l' ACTIVITÉ de la maladie : tous les 3 mois environ adaptation du traitement 
- clinique : 

■ ÙAS 28 (Oisease Activity Score sur 28 articulations) 

- comprend ' le nombre d'articulations gonflées; le nombre d'articulations douloureuses, la V5, ta 

- 5i < 2,6 = rémission, si entre 2,6 et 5,1 = activité modérée, si > 5,1 = PR active et non contrôlée 

■ Retentissement fonctionnel 

* Réveils nocturnes, EVA, indice de Ritchie, déroui liage matinal 

■ Recherche de complications 

radio l ogique . moins/poignets et avant pieds de face + articulations Symptomaîiques 
Tous les 6 mois pdt 1 an, puis 1 fois par an pdt 3ans, puis tous tes 2 à 4 ans. 
Surveillance de la TOLERANCE du traitement ■ clinique et biologique, adaptée à chaque molécule 
Carnet de surveillance +++ : poussées, rémissions, traitements généraux, traitements locaux 



CRP 
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122 - POLYRADUCULONEVRITE AISUE INFLAMMATOIRE (Sd de SUILLAIN BARRE) 




Défînîtions ë+ épïdëmiblogïc 

* PRNfl rapidement extensrve (< 1 mois) 

* Atteinte inflammatoire auto immune périvasculatre des 
nerfs responsable d'une démyélinisation 

■ Touche les 2 sexes à tous les âges (rare vant 5 ans) 

* Dans 60% des cas on retrouve un épisode infectieux 
quelques jours ou quelques semaines avant (grippe, angine, 
diarrhée fébrile, éruption fébrile) ou une vaccination 




Histologie 



* Démyélinisation segmenta ire et multifocale 

■ Touchant tes racines +++ mais aussi les plexus, les troncs 
nerveux (membres, paires crâniennes) et les fibres 
végétât i ve s (dy sa uto no mi es) 

■ Atteinte très proximale ou très distale dans les zones de 
perméabilité sang-nerf 

* L'atteinte est diffuse avec ralentissement de la vitesse de 
conduction voire un bloc de conduction 



Diagnostic posïtif = 3 phases : extension, plateau et régression 

Extension 



■ Paresthésies des 4 extrémités 

♦ Déficit moteur prédominant aux 
racines et aux mb inf 

* Atteinte bilatérale et symétrique 

■ Extension progressive des troubles 
sensitifs et moteurs de façon 
ASCENDANTE *** 

• Durée < 4 semaines 
NB : 

* Pas de troubles sphinctériens 

■ Pas de signes centraux 
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Plateau 



■=■■"■ ■• 




Durée 3 semaines en moyenne 
Importance variable des troubles 
Déficit moteur : 

- Atteinte des 4 membres 

- Bilatérale et symétrique 

- Touchant racines et extrémités, avec 
hypotonie mois sans atny atrophie ni 
fascicuEations 

- Dipfcgse faciaie +++ (POM du VU bilat) 

- Paralyse des musc, respiratoires 

Abolition des ROT des 4 mb +++ 



Troubles sensrtifs objectifs : 

- Moins importants que les troubles moteurs 

- Prédominant sur ta sensibilité profonde 
pûiJesthésie (diapason) et 5P&G 

Troubles végétatifs - gravité 

- TdP : tachycardie, brqdymrdie (nsquï 
d'arrêt cardiaque si mampulations du maJûde) 

- Intsîabjlrté tensionneJle ; hypotension ou 
HTA 

- Troubies vasomoteurs : sueurs, 
hypersécrétions bronchiques et saïivaire 
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Récupération 



• Récupération complète = 80% des cas 

< Ordre inverse de l'apparition des signes 

* Durée : plusieurs mois 
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Ponction lombaire 



Examens complémentaires 
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vée[>Q,6g/L) 
- Pas de réaction cellulaire ( < 10/mm 2 ) 

F lec t rop ho rèse du LCR : 
augmentation des gamma-globulines 
polyc bnales 

' NB : le LCR peut ê1 
début ++ 




Stimulo-détection des 4 membres : 

ïnt des vitesses de conduction 




■ Détection ; recherche une atteinte oxoj 

-* Troce normal au repos et û l'effort 

- Atteinte axonole secondaire possible et de 
mouvais pronostic (potentiels de fibri Station, perte 
d'amphïude des patentas moteurs) 

N& : l'EAAG peut être normal au début ; pas de 
parallélisme entre fe degré de paralysie et le 
ralentissement des VCN 



, — . 




Evolution 

iltijjàfeii .lÎ- 'fllu i^r'f ^. r cV. 1 " 








diagnostics 
ieis 



* Absence de Sd inflammatoire 
' Sérologie VTH, Lyme 




Pronostic vital mis en jeu dans 3 situations : 

- Insuffisance respiratoire aiguë : paralysie respiratoire 
et troubles de la déglutition 

it cardiaque. : dysautonomie 




majeure 
Autres complications : 

- Surinfection respiratoire et urinai re 

- Escarres 

* bépression secondaire 



— . 



Diagnostics différentiels 



♦ PRNA avec réaction cellulaire du LCR : 

- Pnmoinfection VTH +++ 

- Maladie de Lyme +++ 

■ Polyneuropathies aiguës : vasculantes et porphyries 

* Compression médullaire aiguë ou sd de la queue de 
chevat : responsables d'une DAC 
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et préventif 

■ WfiiiU.- " 



Traitement 





Traitement 




* Urgence médicale, hospitalisation près d'une USr 
- Transfert en USI Si : 

- Troubfes de déglutition ou phonation 

- Atteinte respiratoire 



- Anticoagulation : à dose curative si marche impossible, 
sinon à dose préventive 

■ Nursing et prévention d escarres £ matelas anti-escarre, 
changement de position régulier 

* Kinésithérapie : mobilisation 
avec aspiration trachéale 

' SNG si trouble de déglutition : alimentation 
hypercalcnque et hyperprotidique 

■ Atropine SC : 0,5 mg/6H en cas de bradycardie 

■ Soins oculaires si dtplégie faciale : prot« 
larmes articielles 



Traitement étîalogique 



— 



Pendant la phase dextensian : 

- Echanges plasma troue s ou plasmaphérèses ; limitent la 
phase d'extension des paralysies ainsi 
phase de plateau 

- Ig polyvalentes IV 



Surveillance 



Surveillance clinique plusieurs fois /j : 

- Pouls, TA 

* FR, ampïiation thoracique, Peak-fbw, efficacité à la toux, 
compte en apnée de 30s, capacité à souffler 

* Scope 



Troubles de la phonation et de la déglutition 

Examens des mollets 

Soins oculaires si diplégie faciale 

^quotidiens 
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Ponction lombaire 





Examens complémentaires 



cytologique 

- ProtéînorTachïe élevée [> 0,6 g/L) 

- Pas de réaction celfuiaire ( < lû/mm^) 

■ E I ectrop ho rèse du LCR : 
augmentation des o^mma-globulines 



au 
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1 5Timuio-cieTecTion des 4 

- Ralentissement des vitesses de conduction 
sensïtives et motrices 

- Allongement des latences distaJeset proxitnal&s 



- &[ocs de conduction 

• Détection : recherche une atteinte axonale 

- Tracé normal au repos et à l'effort 

- Atteinte axanaJe secondaire passible et de 
mouvais pronostic (potentiels de fibrillation, perte 
d'amplitude des potentiels moteurs) 

NS * l'EMô peut être normal eu début ; pas de 
parallélisme entre le degré de paralysie et le 



m-r- 



Ètïirii nation des diagnostics 
différentiels 



* Absence de Sd inflammatoire 
i Sérologie VIH, Lyme 



Signes de gravité 



' tœ, GbS artériels, RxT 
* BCEU 

- Iono sang (SIADH) 







- Pronostic vital mis en jeu dans 3 situations : 

-Insuffisance respiratoire argue : paralysie respiratoire 
et troubles de la déglutition 

- Arrêt cardiaque : dysautonomie 

- Complications thrombo-embo tiques : dues à I hypotonie 
majeure 

Autres complications ■ 

- Surinfection respiratoire et urinai re 

- Escarres 
ession secon» 



Diagnostics différentiels 



F33> 



♦ PRNA avec réaction cellulaire du LCR : 

- Primoinfection VIH +++■ 

- Maladie de Lyme +++ 

- Polyneuropathies aiguës : vascuJarrtes et porphyries 

* Compression médullaire aiguë ou sd de la queue de 
cheval : responsables d'une DAC 
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Traitement symptomaîique et préventif 



L , I. WW pinn..4.«HÎ..IV^ > 

Traitement 




1 Urgence médicale, hospitalisation près d'une U5I 
• Transfert en USI Si : 

- Troubles de déglutition ou phonation 

- Atteinte respiratoire 

- Dysautonomie 

- Déficit di 

■ Anticoaguiation : à 
sinon à dose préventive 

■ Nursing et prévention d'escarres : matelas anti -escarre, 
changement de position régulier 

■ Kinésithérapie : mobilisation passive et kiné respiratoire 



■ SNG si trouble de déglutition : alimentation 
hyperoalorique et hyperprotidique 

* Atropine SC : 0,5 mg/6H en cas de bradycardie 

■ Sains oculaires si diplégte 



Traitement étioïoatque 

, . , -■ V 




Pendant la phase dextenSion : 

* Echanges plasmatiques ou plasmaphéréses : limitent la 
phase d'extension des paralysies ainsi que la durée de la 
phase de plateau 

■ Ig pol 1 







Surveï 



• Pouls, TA 

m FR H ampJiaîron thoracique, Peak-f fow, efficacité d fa toux r 
compte en apnée de 30s, capacité d souffler 



■ 



■ — 
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Troubles de fa phonation ef de fa déglutition 

Examens des mollets 

Soins oculaires si dipfégie faciale 

Testings musculaires piuriquotidiens avec schémas datés 
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Définition et physiopathologîe 



Dermatose il 



Hre 



PrévaJence ■ 2 % de 3a population 

Survenue possible a tout âge mais adulte jeune +++ 

Facteurs étialogiques : intrieation entre 

- Facteurs g énétiques 

- Fjgctejjr s_^yir^ yg nt j : 

- Alcool, tabac 

- Infections bactériennes ou virales 

- Traumatisées psychologiques 

- Médicaments (sels de lithium, bêta bloquants, IEC, 
iNFalpha, a nti paludéens de synthèse) 

- Traumatismes cutanés (phénomène de Koebner) 

- Facteur amélior ant (es pous sées j exposition solaire 



diagnostic positif 



Le DIAGNOSTIC de psoriasis est CLINIQUE 




Forme commune 



La lésion élémentaire ; 



itée, 



- Avec une couche superf i ciel le blanchâtre, parfois très 
épaisse, ou alors décapée par le traitement, laissant 
apparaître lérythème sous-jacent 

- Prurit dans 30 à 607* des cas 

* Distribution : lésons muJtrpfes et symétriques, parfois 
diffuses 

* Taille variable ; points, gouttes, nummulaires ( - arrondis 
de 1 à plusieurs cm) H plaques 

- Localisations habituelles i ZONES DE FROTTEMENT ; 
coude, bord cubital des avant-bras, genoux, région Ion 
cuii 

NB : examen anatomopathoJoojque inutile 




- 
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Formes cliniques 



- Mon do pédant 

- Plaques circonserrtes, 





- En avant à la lisière du cuir chevelu ► lésions 
inflammatoires formant une couronne séborrhéique 

Psoria sis unguéal : 

- Dépressions ponctuées cupuliformes - ongles en dés 
à coudre +++ 

1 Autres localisations : 

- Psoriasis inversé ou jasoria st s des plis (interf< 
sous mammaires, axi Maires, ombilical) 

- PsoQQSis palmo^piiatgire : 
drffuse 

- Psoriasis du visage ; rare, aspect de dermatite 
séborrhéique, classique au niveau de la conque et du 
CAB 

- Psoriasis du^jand : 

: te 




jriasis lingual : langue géographique 



Formes particulières 



f nier Mémo - Médecine Interne -116 

fj\. |l|^pw.|HP r .'Jl : [, 



Psoriasis graves 



-r, ■ . . ... ^ 



- Psoriasis érythrodermique : 

% Forme généralisée, 907^ des téguments, 
desquamation abondante. 

Complications : surinfections, troubles 
hydraéfectrolytiques et de la thermorégulation. 
Hospitalisation +++ 

- Psoriasis art hropa t nique ; oligo ou monoarthrite, 
poiyathrite proche de ta PR mais avec atteinte des ID et 
Waaler-Rose négatif, rhumatisme psorhsique proche de fa 
SPA 

- P?_q_r ij 




J Pustuleux palmo- 



ïton par poussées, 

et marche) 

S Pustuleux généralisé : bru ta î, AEG, fièvre, placard 
rouge vif avec pustules qui confluent en larges nappes 



— 



- — 



Psoriasis de l'enfant 



— ■ 



— 







- Psoriasis du nourrisson ■ localisé à la zone des longes 

- Psoriasis de l'enfant - aigu, en gouttes, visage plus 
souvent atteint que chez l'adulte, peut succéder à une 
infection 



■ 
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Psoriasis et infection par le 



— 



grave, réfraction aux thérapeutiques conventionnelles. 
Psoriasis classique, pustuleux ou érythrodermique. Visage 
plus souvent atteint, aspect séborrhéique, 

J 





■ Forme familiale : début chez te sujet jeune et ladolescent. Plus grave que les formes plus tardives. 
Evolution chronique : poussées entrecoupées de rémissions (plus fréquentes en été car effet bénéfique 
Les poussées ; imprévisibles, déclenchées par facteurs psychologiques, médicaments, infections, traumatisme* cutanés 
Complications : 

- Surinfection (bactérienne, mais surtout candida albicans) : entretien, aggravation des lésions 

- Eczématisation : par mauvaise tolérance des traitements locaux 

- Formes graves invalidantes +/- mises en jeu du pronostic vital : érythrodermies, formes pustuleuses, rhumatisme 

- Altération de la qualité de vie 



. 




Forme cÏGSSïQue : 



- D^rmaïiîc séborrhéique 

- Dermatite atopique 



— -■ 



— 
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Diagnostic différentiel 





Formes particulières ; 

, J : intertriqas dongme 
iasis pal ma plantaire : kératodermies pal mo plantaires de causes diverses 

- Érythrodermie psoriasique : autres causes d érythrodermies (taxidermies, 
eczéma, lymphome) 

- Psoriasis pustuleux généralisé - taxidermies pustuleuses 

- Rhumatisme psonasique : PR, SPA (si absence de lésions cutanées) 



_ . — — - — 
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Principe du traitement 



Pas de guérison définitive mais disparition transitoire des lésions 

_ „ „ 




■ — 



Traitements locaux 



— 




- ùtrrnoçorflçgiàçs ; 

- Crèmes pour tes pïïs 
Lotion pour le cuir chevelu 

- Effets secondaires +++ : durée limitée et contrôle des quantités (nombre de tubes par mois) 

- Colcipotriol (Daivonex), tacalcitoi (Apsor), caldtnol (Silkis) 

- Association calcipotriol + corticoïde (Daivobet) 

- Contrôle des quantités hebdomadaire car risque d'hypercalcémie (absorption du produit) 

- Effets irntatifs au visage 

" Autres : bains , émolients (décaper fes lésions), kérataiy tiques (acide safyctfique + urée), tazarotène (Cl pt fa grossesse) 




!W?5 kl: ^ ■ • ' - 

r: : . •• • • 



■ 3 séances par semaine pendant 6 à 10 Semaines 

■ 2 possibilités : 



Photothérapïe 



- Photothérapïe UVB à spectre étroit 
■ Résultats : rémission dans environ 80% des cas 




Effets secondaires : 

- À court terme - érythème (surdosage, prise 
concomitante de médicaments photosensfbi lisants) 




— _ 
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■ Précautions : éliminer les lésions précancéreuses ou 
cancéreuses t Cl : ATCÙ de cancer cutané, femme enceinte, 
cataracte, noter les doses cumulées, protection des OSE 
masculins 



— 









Méthotrexate NJovatre*® ; 

- Dose hebdomadaire, surveillance clinico- biologique stricte, noter les dose cumulatives 

■ CI multiples s anomalies de l'hémogramme, 

- Constamment actif dans les psoriasis sévères 

Ciclosporine Néoral® ' 

- Efficacité rapide 

- Effets secondaires : néphrotoxicité+++ r et lymphome et carcinome à long terme 
Acitrétïne Sorîatane® : 

- Résultats plus inconstants et lents que le N[TX ou la ciclo 

- Effets secondaires : chéilite, sécheresse cutanée et muqueuse, prurît, myalgies 

- Risque tératogène +++ : contraception avant te traitement et 

- Cl ■ allaitement, anomalies du BH et brtan lipidique 



- Traitement d'exception, prescription hospitalière 

- Anti-TNFalpha : Enbrel®, Remicade® 

- Anticorps monclonal ôingé contre les LT activés : éfalizumab Gap tira 1 
Ne pas oublier une éventuelle prise en charge psychologique 




Traitements généraux 



r I 



neo F 



de grossesse avant de débuter 



L — — 
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Indications 




- Sefon retentissement du psoriasis sur ta qualité de vie, sa gravite, son étendue : évalué par )e PASI (psrtasis area se^nty 
mdex) 

■Formes limitées ► ttt local, au début corticoïdes +■ vitmaine D, puis au bout d'un mois un des 2 produits seuls 

-Formes plus étendues : photothérapie, le plus souvent UVB r parfois PU VA thérapie ou réPUVMhérapie (acitrétme avant 
irradiation) 

-Formes graves ■ après échec de la photo thérapie, choix d'un traitement systémique en fonction des CI, 

choix, surtout si arthropathie 
s les érythrodermies 

- Acitrétine : traitement de fond, ké.m + oderm<es pafmopfantaires 

- Biothérapies : psoriasis dons ( impasse thérapeutique ou quand CI 

TîTn iii — i f!" ; i ■ — • — — ■■ m ■ ■■ - — - ■ — 





Ëpidémfologie 



■ 5000 patients atteints en France 

- Prévalence plus élevée dans le nord 

- Première cause de handicap neurologique non 
traumatique du sujet jeune 

■ Prédominance féminine 

* Âge moyen de début : 30 ans 

• Le risque de développer une SEP dépend 
prévalence de la région où on a passé son 
enfance (15 premières années) 



— 



— j 



• Maladie auto-immune dirigée contre la myéline du SNC (produite par 
fes o f igoden dr o cyte s) 

* Elle est déclenchée : 

- Par des facteurs étrangers (virus) 

- Sur un terrain génétiquement prédisposé (certains haplo types 
HLA) 

1 Plaques de démyelinisation réparties au sein de toutes les zones 
myélinisées du SNC (dissémination spatiale) : destruction de la 
myéline * oedème + infiltrât de cellules mononuclées 

■ Les plaques peuvent régresser avec 
Sclérose 



— 



™ — 
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Critères diagnostiques de Me Donald 


$PnfïlÉ&bre de poussées - 


f ''Membre de régions touchées 


' ^ Compléments nécessaires pour ie diagnostic , 

_ ____ ~ „ nï^;,^^^^ 


a 2 

1 

L — - — . _ — 1 


£ 2 

1 ' 
2:2 

1 


■ Aucun (éliminer les diagnostics différentiels) 

- Dissémination dans t'espace démontrée par ITRM ou 

■ Anomalie du LCR +■ * 2 lésions en TRM 

-Dissémination dans le temps démontrée par l'IRM 

■ Dissémination dans l'espace par l'IRM ou 

- Anomalie du LCR + j> 2 lésions en IRM + d>sséminat ion dans 
le temps en IRM 
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Signes cliniques 








1. Phase initiale 




■■ « ■ . ' . i > 



j Poussées habituellement monosymptomatiques, durée de 
I ordre de 2 à 4 semaines 

* Les premières poussées ne laissent pas de séquelles 




J «v-J 



Troubles sens it if s : 1er es manifestations ++++ 



■ J. .^-...-rL.-- 



- Souvent subjectifs ! fourmillements, sensations 
d'hypoesthésie, de striction 

- Localisation soit bien systématisée (atteinte médullaire par 
ex) soit suspendue ou en tâche 

- Signes objectifs absents ou discrets (troubles de fa 
discrimination tactile, de la graphesthésie, de la pallesthésie, 
du sens de position du gros orteil) 

- Ataxte (à (a marche, fors de la réalisation de gestes) 
fréquente 

- Signe de Lhermitte - décharges dans le rachis ou les 
membres à l'antéf lexion de la tête - lésion médullaire 
cervicale 



Signes moteurs 



- Atteinte de la voie pyramidale 

■ Intensité ■ gêne à type de f a ardeur des membres 
inférieurs, fatigabilité à l'effort, paralysie plus rare 

■ A l'examen : 

- 5d pyramidal ; marche spastique avec fauchage, 
hyperréf lectjvrté ostéo -tendineuse, signe de Babinski, 
fcossomolimo et Hoffmann, abolition des réflexes 
cutanéo-abdomi naux 

- Syndrome déficitaire (mono parés ie, plus rarement 
hémiparésie) 



Autres 



- 



NQfcB 



- Révèle la maladie dans 1/3 des cas 

■ BAV brutale (en qq heures ou qq jours) et unilatérale 

- Douleur périorbïïaire. a la mobilisation des globes oculaires 

- Phénomène de Marcus Gunn 

- Dystbromatopsie d'axe rouge- vert 

- Scatome caeco-centraî 

* FO normal au début (cédé me papilîaire ds 10% des cas) 



■ Atteinte des nerfs crâniens : 

- t>\p\opie par atteinte du VT (1g plus fréquente) : 
limitation de l'abduction 

- Ophtalmopiégie internucléaire : limitation de 
l'adduction + nystagmus sur l'autre oeil avec respect de 
la convergence. Atteinte de fa bandelette longitudinale 
postérieure 

- PFP par atteinte du VII 

- Névralgie du trijumeau par atteinte du V 

• Atteinte cérébelleuse : marche ébrieuse et difficultés 
dans la coordination des mouvements 

* Autres : sd vesttbulaire, troubles sphinctériens 



W&ÉÊÊ 
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Signes ci ini ques 



Z. Phase d'état 



• — - 



Coexistence de diverses atteintes séquel (aires (motrices, sensitives, cérébelleuse, des nerfs crâniens, spinctéViennes) 

- Après plusieurs poussées (2 à 4) dans différents territoires = dissémination spatiale 

- Après plusieurs années d'évolution (2 à 10 ans) = dissémination temporelle 
Ces atteintes aboutissent à des INCAPACITES puis à divers HA NbIC A PS 



- Troubles de la marche î 

- Répercussions sur la marche et l'équilibre conduisant a 
une limitation du périmètre de marche 

- Au bout d'une 10a i ne d'années : utilisation d'un appui 
(canne) pues un fauteuil roulant (après 30 ans) 

NB : Chacune des atteintes déficitaires peut évoluer pour 
son propre compte 

* Troubles urinaires ■ après 5 à 10 ans d'évolution > 50% des 
moSades ont des troubles sphinctériens urinaires (urgences 
mictionnehes, pollakiurie, incontinence ou dysurie) 



- Troubles sexuels (impuissance, insensibilité vaginale) sont 
fréquents 

m Troubles cognïtif s et psychiatriques : trouble de la 
mémoire, du raisonnement, de l'attention ainsi que troubles 
thymiques (dépression +++) 

* Asthénie ■ tous les patients se plaignent d'une asthénie 
(dès un stade précoce avec retentissement important sur la 
vie quotidienne) 

■ Douleurs chroniques ; dues à des déséquilibres musculo- 
sque tettiques ou à une atteinte cordonnale postérieure 

■ Autres : aphasie, surdité, syndrome extra-pyramidal 



Evolution 



3 types d'évolutions possibles : 

* F orme, rem itte nte : évolution par poussées (80%) 

* Fo rme secondaire ment progres sive : après 10 ans d'évolution, 
50% des patients présentent cette forme 

■ Form e p r im it i ve ment^ progrès s i ve (surtout si début > 40 ons) 
15% des malades, expression clinique médullaire +++ 



Facteurs pronostiques 


Son pronostic 

* Âge de début jeune 

■ Mode rémittent 

• Long délai entre les Z 
premières poussées 

■ NQ&B \naugura\e 


Mauvais pronostic 

- Début > 40 ans 

1 Type primitivement 
progressif 

• Atteinte motrice initiale 
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Examens complémentaires 



l" ■ I I ■ ÉM Il' i 



IRAA cérébrale et médullaire 



Analyse du LCR 



* Tl 4 T2 F FLAIR (+++) et injection de gadolimum 

- Plaques de démyélinisteion = lésions en hypersignal T2 et 
FLAIR ovoïdes et perpendiculaires à l'axe des ventricules 

* Siège : substance blanche périventriculaire, fosse 
postérieure (en situation sous-corticale}, médullaire 



- Peuvent être en hyposignal sur les coupes pondérées Tl 

■ Certaines de ces lésions peuvent prendre le contraste 
i après injections de gadolinium : témoin d'une inflammation et 
donc du caractère récent dissémination te 




Potentiels évoques visuels 

„ . „ i 




■ Les PEV apportent un argument supplément 
dissémïnationn spatiale des lésions 

* Augmentation du temps de latence (potentiel P100) 



Met en évidence la caractère inflammatoire de la maladie 

- Protéinorrachie élevée mais toujours < lg/L 

- Cytorachie < 20 éléments/mm 3 

- Augmentation du taux des gammaglobulines (alors que 
faux sérique normal) avec à f'éfecf rophorèse des 
protéines du LCR une distribution ofigo-donale des IgG 
(au moins 2 bandes) - témoin d'une synthèse intra-thécale 



Bilan biologique 



* Absence de 5d i 




L 
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Diagnostic différentiel 

-.Viy itlifiv -.rti ilàl^hi^VÉÏr^it'iig t^ju^lWiifraw^ 

Atteintes neurologiques localisées du SNC : 

- Processus expansif 

- Ma [formation vasculaire, Arnold Chiarî 

Atteintes neurologiques diffuses du SNC : 

■ Maladies inflammatoires System iques ■ sarcofdose, 
ftehcet, LES, Ôougerot-Sjogrën, a rte ri tes cérébrales, 

rnfections à tropisme neurologique (HTLvl) 

- Maladies cérébro- vasculaire à épisodes succesifs 



i .u m > - m.ju/mv 7*^* »«™ ^ 



Diagnostic positif 

i^tt V.nir VI II ii.li-. -^if-rt M f ii Hffjj 



un 



Le diagnostic de SEP 

1. Les signes cliniques 

2. Lo dissémination spatiale et temporelle (examens 
complémentaires 

3. LU 




Traitement Prise en charge muïtidJStiph narre (neurologue, MT, kine, psy) + assoc ration de 

11101010^1^5. — ■ ; __*_rn 



Traitement symptomatique 




■ Rééducation fonctionnelle i permet de préserver l'indépendance à la 
marche, tes activités quotidiennes et de prévenir certaines complications 
(spasticité. troubles sphinctériens) 

* Spasticité ; 

- Antispastiques (baclofène, dantrolène) 

- Injection de toxine botulique 

- Parfois, pompe i ntra - raçh i die nne de bactef ène ou Tieurochjrurgie 

■ Troubles sphinctériens : bilan uradynamique et échographique 

- HyperactivTté résicale : anticho linéiques (oyxybutinine Dîtropan^) 



- 



post-mictionnel : autosondages intermitents quotidiens 
- Infections unnaires ; dépistage et traitement précoce (ri 

- Troubles sexuels : sildénaf il Magra® + suivi sexolagi 

' Douleurs ! antalgiques classiques, tricychques ou 
an tiépiiep tiques 
. 




- Reclassement professionnel si besoin 

- Eviter le surmenage, le stress, les efforts physiques importants 
EDUCATION et règles hygïéno- diététiques ! 

- Eviter Ea chaleur (piscine chauffée, séjour en pays chaud) à cause du 
phénomène d'Uhtof f 

- Conseiller îes boiras froids 

- La grossesse est autorisée (pas de de risque de pousée) 

en 



i — 








es poussées 




une 



son : repos + cor 
infection urinai re + lutte co 

♦ Repos ! arrêt de travail 

■ Corticoïdes : accélèrent le récupération de la poussée 
(durée et sévérité) mais pas de bénéfice à long terme 
sur Je handicap ou sur )a survenue d'une nouvelle 



dose en IV : lo/j pendant 3 à 5 jours 
- Surveillance : kaliémie (EC6), glycémie et TA 
NB : pas de corticoïdes au long cours 



— — . 
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Traitement de foi 

But - réduire Ja fréquence des poussées et ralentir la 
du handicap 

médi camen teu s es i mmu no mo du latr i ces : 

- In ter fér on |-J : Bêtaféron® injection 5C 

- Acétate de glatiramer : Copaxone® 

Nb : bonne tolérance pour Ses 2. classes 5d pseudo-grippal les 
premières semaines 



d échappement aux immouno modulateurs. Toxicité 

anthrocycline +++ 



— — — ^ — . _ 
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déf inition et epidémiologie 

■ Granulomatose systémique de cause i nconnue 

* Lésion caractéristique : granulome épithélioïde et giganto-ceJlulaîre sans nécrose caséeuse 

■ Tous les organes peuvent être atteints (atteinte médiastmo-pulmonaïre 90 % 

* Incidence - 5000 nouveaux cas/an 

* Pic entre 20 et 40 ans et au moment de la ménopause chez ta femme 

* 5ex Ratio = 1 



■ ■- 
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Physiopatholooie 

^.^^JL» JL, ^fJL»**^ ^«riaftiih^^ ^^^^^ 



- Facteurs environnementaux (gradient nord -sud) et facteurs génétiques (formes familiales, susceptibilité ethnique ■ plus 
fréquent chez les sujets noirs et venant des Caraïbes) 

■ Réaction immunitaire cellulaire spécifique avec mise en jeu de LT CD4 qui produisent des cytokines, et de cellules 
présentatrices d'antigènes (mo no cyte/ macrophage) -> formation du granulome sarcoïdlen (reste actif un moment puis évolue 

i -> production d'ECA -> 



■ — 
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Circonstances diagnostiques 





fortuite sur une radio du thorax systematrque : presenc 
■ Symptômes respiratoires traînants (toux sèche, dyspnée d'effort) 
* Localisation extra-thoracique (érythème noueux, hypercalcémie) 
I ' Signes généraux : AE6 f fièvre 
l , 
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Atteinte mêdiastino- pulmonaire (85-90%) 








~— — 




BP' 




1 - Signes cliniques 

o . _ , — _ L — ' ' — ^> ^ 





* Souvent asymptomatique 

* Signes fonctionnels : toux sèche, dyspnée d'effort 

* Auscultation - normafe souvent, raies crépitants quand 
atteinte parenchymateuse sévère 



■ Hippocratisme digital (rare) 

■ Signes évoquant une complication : douleur thoracique 
(atteinte pleura fe H cardiaque), hémoptysie (greffe 
aspergM laine 



2 - Signes radio logique s 



' Radiographie du thorax ■ 

stade 0 : radio normate (formes ext ra-t h o r ac i q ues) 

- stade I : ADP hiiaj res et médiostinales isolées 

- stade II : A DP hilaires et médiastinales + atteinte 
pa ne n c hy ma teuse pulmonaire 

* stade III : atteinte parenchymateuse pulmonaire isolée 

stade IV : f ibrose pulmonaire qq soient (es autres 
anomalies associées 

NB : 

*■ ADP - bilatérales, symétriques, homogènes, non 
compressives 

^ Parenchyme - aspect réticulo-noduiaire (lobes supérieur 
et moyen +++) 

> F ibrose opacités rétroctiles (ascension des hiles, rayon 
de miel, coupoles en forme de tente) 

*- Lésions ca vilaines : risque daspergrIJose 

r Passage évolutif d un stade vers un autre 
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TDM du thorax en coupes fines millimétriques 

- Ne modifie pas la classif (cation en stade qui repose sur 
lo radio standard +++ 

- Micro nodules, le long des axes péribroncho-vasculaires 
et des scissures, moitié supérieure du poumon 

- Détection précoce des signes de f ibrose (sommets +++) ; 
bronchectasies par traction, distorsion se issu raie, rayon 
de miel 

- Complications : greffe aspergillaire (image en grelot) 




r 

3 - Epreuves fonctionnelles respiratoires 




* Normales ou peu altérées dans les types I ou atteintes pa ren c hy mateu ses minimes 
■ Diminution de la DLCO 

* Syndrome restrictif ou mixte 

* TroubJe ventiiatoire obstructsf dans les stades IV avec distorsion bronchique 
' GDS longtemps normaux au repos 




m" >- 

• M mBBt 



4 - Endoscopie bronchique 



* Examen macroscopique souvent normal, parfois muqueuse en « fond d'ceiî », rarement granulations blanchâtres 
évocatrices 

« Examen microscopique ; prélèvements avec examen anatomopat ho logique et cy ta logique 




:QUE 



Le DIAGNOSTIC de sarcoïdose est HI5TOI 

- biopsies bronchiques étagées (Se 50%) 

- biopsies transbronchiques (Se 65%) (risque hémorragique ou de pneumothorax) 

- ponction-aspiration ganglionnaire transbronchique (Se 70%) t si A DP accessible (et cytologiste expérimenté) 

- LBA : alvéolite lymphoeytaire CD4+, avec ratio CD4/CD8 > Z 

Le LÔA a une valeur d'orientation diagnostique, la preuve de la maladie repose sur la MISE EN EVIDENCE DU 
GRANULOME sur les biopsies 





5- Formes cliniques de l'atteinte média sti no -pulmonaire 



■y- ■■ ■■■ . . s^- 



A: 



Sarcoïdose avec TVO : stade IV avec atteinte des troncs proximaux 
Formes cavitaires suite à une f ibrose pulmonaire 
Formes pseudo-nodulaires et alvéolaires : rares 
Formes pleurales 

HTAP : liée à la granule mat ose des petits vaisseaux, ou secondaire à une atteinte de type IV 
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Atteintes extra- respiratoire: 



atteinte cutanée (25%) : 

- Aspécifique (biopsie inutile) : érythème noi 

- Spécifique (granulome à l'hist 
papules ou plaques infiltrées rouge 
prurigineuses, de siège variable, mais visage +«■+) 

atteinte oculaire (20 à 40%) : 




non 




névrite optique 

- Syndrome sec 
« Conjonctivite 

* Atteinte ganglionnaire périphérique (30%) : 

- A DP fermes, indolores, non inflammatoires, de tailles 
modérées 

- Concerne toutes les aires ganglionnaires 

• atteinte hépatique : 

Granulomes sans symptômes dons 60 à 80% 

- HépatomégaJie/ choies tase ini 



Cholestase extra-hépatique en cas de 
une 



;ion 











■ Atteinte ORL ; 

- Parotidomégalie 



- Atteinte nasale I destruction du cartilage, des os du 
nez, des sinus (obstruction nasale, croûtes enoto nasales) 

* Atteinte cardiaque : 

- Peu fréquent mais grave, granulomes chez 30%, des 
patients mais symptomatique dans 5% des cas 

- Atteinte des voies de conduction RAV complet, 
extrasystoles et TV, insuffisance vent ri eu Sa ire gauche. 
RISQUE OE MORT SUBITE 

- ECS SYSTÉMATIQUE, holterECG, échographie 
cardiaque (hyperéchogénécité), scinti au MIBI, IRM en 
cours d évaluation 

* Atteinte neurologique (5 à 107*) : 

- Atteinte périphérique ; paires craniennes+++ (PFP+++, Iî, 
VIII , IX), neu r o pat hie pé ri p hér i que : mu no né vr iïe, 

po !y ra d i c u lo né vr i te 

-Atteinte centrale ; méningite lymp ho cy taire aseptique 
avec h y per pr o iêt no r ac h ie (l'atteinte prédomine è la base 
-> association a l'atteinte des nerfs crâniens), 
, ise comitiale, signes pyramidaux, hydrocéphalie, 




-Examen clé ï IRM cérébrale 



■ — 



■ — 



reinte articulaire : 

_ A r T n ra i a i es : arosses articulations et cl 

- Polyarthrite aiguë des genoux et des chevilles avec 
ténosynavîte 

- Atteinte osseuse (rare) : 

- Ostéite chronique des extrémités (3 à 5%) 

- ftx : géodes, aspect en grillage, sans reactions périostée 
ni sclérose 

- IRM et scinti pour compléter les investigations 

- Atteinte musculaire : 

- Myosite spécifique dans 50% des cas d l J histologie mais 



- Myopathie chronique atrophi que 



■- 



„ — 



— — 



* Atteinte rénale < 

- Néphropathie calcique (lithiase, néphrocalcinose) 



Atteinte métabolique et endocrinienne : 

- Hyper calciurie aboutissant d une hypercalcémie 

- Infiltration hypo t ha lamo- hypophyse ire ■ diabète i 



- Hypothyroïdie périphérique (atteinte AI associée) 
Autres : atteintes digestive et génito-urinaire 



— 




• Sd de Lofgren ; Fièvre + IDR onergique + (Ganglions médiostinaux + Erythème noueux + Arthralgies (FIGEA), avec 
élévation de la VS. Seul cas où l'histologie nest pas nécessaire. Forme bénigne (90% de guéri son ) 



* Sd de Heerfordt : 



: + 

■ 



* Sd de Mîkulicz ■ hypertrophie des glandes saiivaires (parotidomégalie) et lacrymales +/- uvéite 



if. 

1 
L 
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Manifestations biologiques 



■ Lymphopéme (prédominant sur les T CD 4 ) 
- VS et CRP normales (sauf sd de Lo'fgren) 

■ H y per gam moglobuli némie po ly c I a na le 



■ Élévation de l'enzyme de conversion de l'angiotensine 
* IDR : négative dans 60% - ancrée tuberculmique 

■ Signes d H atteintc spécifique ; BH perturbé, trouble du 
bitan phosphocaïcique I- 



— — i — - — i i 



— - 



— 



Diagnostic posil 



- Le diagnostic est HI5TOLOGIQUE 

- Sauf Sd de Lofgren ou stade I asymtomatique : pas drustologie nécessaire 

i? d f obord sites d'accès aisé (peau, A DP périphérique) 
v puis B65A 

? puis biopsies bronchiques étagées (avec L8A et recherche de BAAR pour éliminer les autres dg) 







— ■ — 





j ■ Examens complémentaires systématiques : recherche de 
localisations fréquentes et sévères 

* Biologie : NF5-plq, V5, C£P r EPPs, iono sg, bilan rénal 
(créât, urée), calcémie, calciune des 24 heures, ECA, 
bilan hépatique 

• IDR à la tuberculine 

- Radio du thorax F+P 

- Scanner thoracique en coupes fines millimétriques 

^_ — . . , — 


-EFR : valûmes pulmonaires, débits expiratoires, DLCO, 
GD5 

- ECG 

- Examen ophtalmo 

• En fonction des points d appel clinique : écho abdo, examen 
neuro +A TbM ou IRftA, scinti au gallium (rarement indiquée) 




- Autres granulomatoses ; infectieuses (tuberculose, brucellose, lèpre, nocardiose...), maladies inflammatoires (colites AI, 
Wegener ), lymphomes, métastases de carcinomes, déficits immunitaires communs variables, cirrhose biliaire primitive 



I — 



— . 
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- £uérison spontanée dans 30% des cas (surtout stade I et Lofgren, et les formes récentes, évoluant depuis moins de 2 ans) 
■ Dans les formes chroniques (plus de 2 ans) : 
>n spontanée moins probable 
lications : 

$ respiratoires (insuffisance respiratoire, f ibrose pulmonaire avec IRC restrictive, DDB, greffe aspergé lai re) 
V extra respiratoires (atteintes card\ 



— ~ 







— 
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— 
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■ Inutile le plus souvent 
' Indications : 



■ 



- Atteinte extra respiratoire grave : BAV r localisation neuro, oculaire, rénale, hypercalcémie menaçante, AEG importante 
■ corticothérapfe orale ; prednisone (cartancyJ^) 0,5 à I mg pendant 3 mais puis décroissance progressive sur 18 à 24 mois, 
+ mesures adjuvantes (SAUF supplémentation vitamtno-calcique). Si échec : tmmu no suppresseurs 



n . ^ 











H 
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126 - ï^mJUO&LOQVLlUBlÀONOCLONALB 



Généralités 



[niïfiïtfiiiiimil 

- Présence d'une Ig moncclonale - anomalie fréquente 

* A p pe I ée éga le ment ga m mapat h » e monoclonale 

■ Ig complète = 2 chaînes lourdes + 2 chaînes légères d'un 
seul type (identiques 2 a 2) 

* îg incomplète - anormale 

- chaînes légères isolées d'un seul type +++ 

- chaîner lourdes isofées d'un seul type (rare) 




• Toutes les ïg monoclonales ne sont pas malignes 

■ Les complications des Ig monoclonoJes peuvent parfois être 
plus graves que le 5d prolifératif . Exemples ; 

- Propriétés physk 

- Activité auto-anticorps 



Situations devant faire 



d'une pathologie sous-jacente 

. „ . — . 



rechercher une la monoclonale 



■ — 



- 5d osseux : douleurs osseuses, fractures 

- Sd tumoral ■ AZB t A DP, HMG, sp lé no méga lie 

e 



lie (hémodilution ou insuffisance méduiiaii 



* Frottis san guin : hématies en rouleaux 




- Tableau d'infection sur hypogam maq \ o bu I j ném i e 
VS élevée en absence de sd inflammatoire 
Bilan d'une asthénie 



■ Bilan d'une hémopath ie mal ign é : myélome, LLC, 
Watdenstrom, et lympf 



— - 



■ 

Compfrcatrons fréçs à fa présence dune Ig monocfonaïe 



— 







— ^ .-■ — 



• Sd d hyperviscosité (Ig > 30 g/L) : 

- Troubles neuro sensoriel s (céphalées, vertiges, troubles 
visuels, somnolence) 

- Anomalies du FO i dilatation veineuse ovec exsudats 

- Troubles hémorragiques : allongement du T5 et TT 

- Hypervolémie et anémie (hémodilution) 

" Complications r énale s (chaînes légères libres en excès) : 
protéinurie voire Sd néphro tique ; IRC 

" Cry,p^b>^mjeji^c,lj a aQ ! i : 5d de Raynaud, nécrose 
cutanée, purpura vascuiaire, fivédo rétlculaire, arthralgies 

' A et [vit i .cmtQ -°Jl!lco rps - anti MAG (neuropothfe), anti GR 
(maladie des agglutinines froides), anti facteurs coagulation 



■ — ' 
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Diagnostic bioioûjQue d une Ig monoclonale 



ÊP_P . ï élEct rophorè se des protides miasmatiques 

- Pic étroit (y glo butines +++ voire fi globul ines) 

- L'abondance du pic permet destimer fa masse du clone 

- Retentissement sur les cellules B normales : hypo v 



- Un é lec tro pho rêgroa mme normal nerlrmrne pas une Ig 
monoclonale 



- Les 



is 



4 



se 



- Sur un recueil d'urines de 24H 

- Les chaînes libres sont éliminées dons (es urines 

- Un pic urinai re étroit constitue un marqueur dTg 
monoclonale incomplète (te terme de protéinurie de Bence 



NB ; une chaîne libre urinai re est indétectable à la BU 



— ^ — 



" Dosafle serique des I qM et I qA 

' Détermin ation du_t aux sér igu e des ch ômes fibres k et 
X et du rapport kA : utile pour l'amylose AL 

' T ypoge biologiq ue des tg m onodonales : réactions Ag- 
Ac prêchant la nature de | J Ig monoclonale : 

- Immuno-éJectrophorése : REFERENCE mais longue 
(4SH)et f cible sensibilité 

? In^riyjaofixatign : remplace aujourd'hui fïmmuno- 
éiectropharèse. Très sensible (détecte des micropics), 
rapide et facile d'interprétation 

- Imt nun o-emprei nte : 

o 




Stràtegîe diagnostique après avoir identifié une Ig monoclonale 



monoclbriale de type ïgô ou ïgA - chaîne légère libre 

_ . ^ . . .. 



■ Recherche d'un myélome 

- Myélogramme (voire ÔQM) : plasmocytose mé< 
10% et 

- Hémogramme : 

- Hypercalcémie 



- Radiographie du squelette codai votre TRM 

- Facteurs pronostiques ; fté-microglobuline r LDH 

- En absence de critères de monoclonalité ou de 
myélogramme ambigu : étude du réarrangement des 



Ig monoclonale de type IgM 




Evoquer une macro glo bu line mie de WaJdenstrôm : 

- AÙP périphérique et hépato-splénomégalie 

- Hyper I y mp h o cy to se sanguine modérée fréquente 

-Myélogromme et biopsies ganglionnaires ; infiltrât 
po I y mo r phe lympho -p las mocy t ai re t y p i q ue 

- Bilan d'extension (At>P profondes) : RxT, échographie 



scan 



— — — ^ 




CAT devant un micropic 



» MGUS (gammapathies monocbnales de signif i cation indéterminée) 

- Les méthodes biologiques aujourd'hui très sensibles, détectent des Ig monoclonale de faible abondance et souvent 



- On ne classe ces gammapathies comme bénignes (MGU5) quaprès exploration +++■ 

- Plus te taux de ITg monoclonale est élevé plus le risque d'évolution vers une hémopethie maligne ou une amylose est 



■ Dans certaines situations la présence 
contrôle par les LT) : 

- Micropics au sein d'une hypergam 
le traitement de (a cause 

- Déficit immunitaire de l'immunité cellulaire : VIH.ZS. greffe, immunosénescence 



opics est classique et attendue (hyperst Émulation des LB ou baisse de leur 
jlinémie polyc tonale associée à une inflammation chronique -* disparaissent avec 



... 
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is situations a urgence 




* Hypercalcémie maligne 

- Hydratatio 

- Biphosphonates ÏV 

- Corticoïdes 

- EEfc en cas 

■ 5d d'hyperviscosité avec troubles hémorragiques ou signes neurosensoriels ' plamsaphérèseS en urgence (diminue 
le taux de ITg monocionale et l'hyper volémie) 




Les omyloses sont des maladies caractérisées par 
le dépôt dans les espaces extrace! lulair es dun 
motérief protêt que appe/é fibrille amy laide ayant une 
configuration en feuillets [vp fisses antiparaHèles 







■ Amylose AA : dépôt de la protéine SAA dans les 
inflammations chroniques 

- Amyloses héréditaires : nombreuses formes mats la plus 
fréquente est l'amylose liée au dépôt de transthy rétine 
(amyJose portugaise) 

■ Amylose des dïalysés ; dépôt de [}2-microgtobuline 

■ Amylose du SNC ; démence (maladie d'Alzheimer). AVC 
(a rcgi apathie amyloïde) 

■ Amylose séniïes : dépôts de t ran s thy rétine întra-cordic 



> 



Amylose endocrine : amylose du pancréas (diabète de type 



Manffe stations cliniques 



Atteinte rénale : la plus fréquente. 

- Atteinte gtomerulaïre avec évolution constante vers 
J'IRC fermirale. 

- Persistance d une protéinurie impartante malgré une 
IRC avancée 

-Thrombose des veines rénales fréquente 




Atteinte cardiaque : manifestation la plus 
principale cause de mortalité 

-L'amylose siège essentiellement dar\s le myocar 
de conduction**} ainsi que dans tes coronaires 



- microvolatge 

^ Echagraphie = aspect granité et brillant 



— — 
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Manifestât! ons cliniques 

^^^^k^fc*^ „ , .„-| lll - i- ■„„■„, i ï, -- - , InHïld 



- atteinte respiratoire : 3 types d'atteintes 

- Trachéobronchique 

- Parenchymateuse nodulaire isolée (opacité ronde unique 
nodutaire) 

■ Parenchymateuse diffuse (infiltration septale) 

■ Atteinte du tube digestif : presque 100% des malades* 
(+++ B65A et biopsie rectale). La macroglossie est typique 
de Vamylose 

* Atteinte hépatique : hépatomégalie ferme in 



■ i 



H MI* 



Atteinte splémque : infradinique fe plus souvent 



t . I 



— , i — 



i ■ ;• n i t i ni 



■ Atteinte du système nerveux : 

- Sd du canal carpien 

- Atteinte du SNA (gastroparésie, diarrhée, 

mmm®$ï ^tmÊm htos, ; m$Ê& oeuvres) 

- Atteinte osîéo- articula ire : polyarthrite chronique 
bilatérale et symétrique 

■ Amylose cutanée . lésions hémorragiques surtout purpura, 
ecchymose. Aspect sclérodermiforme des doigt; 
visage 

* Atteinte oculaire 

* Atteinte, des glandes endocrines : infiltration 
t hy roïd ienne ma i s asympto mat i q ue 

— . 1 




'Bnm!Tv.if.^!*ï,T!i 

ragnostic 



■ Le diagnostic d'amylose est histologique 



- Croisse sous-cutanée abdominale 

- fîiopsie rectale ou gastrique 




traumatisante possible et la moins 



* : 
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CRY06LOBUUNEMIES 





définitions . ïiiiSùt ^^^^ ^ ^^.^^ 


* Présence persistante dans le sérum à'Ig qui précipitenl 

■ Les cryoglobulïnémies font partie des vase u tarifes syst 
petit et moyen calibre) 

• Prédominance féminine (2 femmes pour 1 homme) 


\ au froid et se solubilisent à nouveau lors du réchauffement 
émiques (dépôts de complexes immuns touchant les vois|&aux de 



Classification et ëtiologîcs 

* Cryoglobuhne de type 1 = Ig monodonaJe unique | ■ Toujours associée à une hémopathie iymphoïde mafigne 8 




— 1 1 — i — 



■■■+"■■■■ ..r.jju.... 



— 

Cyroglobuline de type 2 et 3 ; mixtes = Ig polycionaîes [ ■ Tnf cet ions (VHC+++) 
associées (type 2) ou non (type 3) à un ou plusieurs | . Hémopathie ïymphoïde maligne B 

constituants monoclonaux \ . Mû | Gdies auî o-immunes 

Essentielles - pas de pathofogie sous jaceni 







....... . T™ 1 ^ 


Tableau clinique 




■ ™ 

1 

T * '1 

i-IûJu-j ■ ...4- ' " 


■ 




Atteinte cutanée 







* Manifestation la plus fréquente (surtout si infection par le 
■ Purpura vosculaire infiltré en hiver) 

- TrisymptÔme de Gougerot : purpura * macules érythémateuses + nodules 
dermiques 

* Chaque poussée purpurique persiste 3 à 10 j 

* Facteurs déclenchants les poussées : orthostatisme, efforts prolongés, 
exposition au froid voire traumatisme 







■ Ulcères supramalléo laines 

■ Urticaire au froid 



I 

■ 
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■ v ... . , . ■ , ^^^ra^ : v ; ^<»^ 

Atteinte articulaire 



■ Arthralojes bilatérales et symétriques non déformantes et 
non migratrices touchant les grosses articulations (genoux, 



Atteinte neurologique 



- atteinte du 5NP essentiellement : poîyneuropathie distaie 
(2/3 des cas) ou mononeuropathie multiple (1/3 des cas) 

■ L'atteinte commence toujours par des troubles sensitifs 
asymétriques, le déficit moteur est inconstant 



— r r*— 
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Atteinte rénale 












- Fréquente dans les cryoglobulïnémies mixtes de type II 
dont iTgM k est le composant monoclcnal 

* Atteinte glomérulaire : protéinurie, hématurie voire 

ou 



■ Le pfus souvent atteinte de type 



j — 



Autres manifestât bris plus rares 



1 Hépatoméga/ie, splénomégalie (surtout liée au VHC) 

■ atteinte cardiaque ï valvulopathie mrtrale, vaseufarite 
coronarienne, péricardite 

? Atteinte pulmonaire ; souvent symptomatique 

■ Atteinte digestive î vascularite mésentérique 



— ■ — ■ — 
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•Technique de recherche d'une cryaglobuhnémre ' 

tantrifugatien cl 37°C 

- Le sérum est placé à 4°C et on recherche une précipitation 

- 5i précipitation > 50 mg/dl = cryoglobuline 

■ Anomalies spécifiques du complément : 

- Diminution des composants précoces (Clq, C2 et C4) et 
du CM50 



Tableau biologique 



■ Actrwté FR (IgM anti IgG) 
Bilan hé 




- Et augmentation des composants tardifs (C5 et C9) + du 
Cl inhibiteur 



Perturbation des examens de routine : 

- Diminution de fa VS 

- GR en rouleaux 

- Pseudo i hyper leucocytose, thrombocylose, et 
polygfobuiïe 





291 - OD devant une ADENOPATHIE SUPERFICIELLE 

ADENCPATHIE UNIQUE 




l r Infectieuse : TB ganglionnaire, griffe du chat, syphilis 
primaire (préfet de faine), vTH, M NI 

2, Métastase cancer solide 

3, Hémopathie maligne ; lymphe me, LLC, LAL, WaJdenstrom 
4 r Maladie inflammatoire : sarcoïdose, lupus, PR 



POLV A DENO P ATHI ES 



— _ 




" : 



1. Infectieuses : 

■ Virales (VIH, PI-CMV, PI-EBV H rubéole) 

• Bactériennes (syphilis II aire +++, bruce 

* Parasitaires (toxoplasmose) 
2 Maladies inflammatoires : lupus, sarco 

3. Hémopathies malignes : LA r MH, LMNH 

4. Iatroaènes : MEDICAMENTS - DRESS sd 




Biologie 




Exahiens complcmentaîres 












* NFS (hyperlymphocytose, sd mononucléosique) 

■ Frottis sanguin (cellules lymphoïdes circulantes) 

- Immunophénotypage sanguin 

' Sd inflammatoire : V5, CRPeî EPP 

* Sérologies virales et parasitaires (VIH 1 et 2 ; EBV - 
MNI test ; Toxoplasmose) 



OPOMCTKM êANêLXONN 

* , — 




- Examen cié 

* Avantage = au îit du malade ou en consultation 

-Ponction (sans aspiration) étalée sur une tame - frotta 



e 




î- 



Imagerie 



- Lecture par un cytolagiste entraîné 

- Elément d'orientation - pas de diagnostic 

- Normale n'élimine pas le diagnostic 



! RxT : indispensable st A DP sus-clavrculaires et cervicales 
(élargissement du médiastin) 

- Echographie * Scanner thoraco - abdomino - pelvien : A DP 

profondes 

■ Echographie des aires ôB ■ non indisDensable 




* TEP scan : bilan d'extension 



— 







Biopsie ganglionnaire 




l au btoc-op sous 
* Complication : LYMPHOCOELE +++ (creux inguinal) 
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Causes organiques 



■ Cancer 

■ Infections : Toutes les infections mois TB et VTH +++ 

• Endoc ; hyper thyroïdie, diabète type 1, I5L 

♦ Insuffisances d'organe ■ cœur, poumon, rein r foie 

■ Maladies neurologiques sévères - troubfe de fa motricité 
intestinale : démence, Parkinson, AVC multiples 

■ Malabsorption ou maldigestion : maladie eoefiaque, IPE, 
Crohn, résection grêle, pullulaticn, entéropathie exsudative 




• Maladies de système 

■ Alcoolisme 

■ STOMATOLO&IQVES : +++ sujet âge (édentaiion, 
prothèses inadaptées et douloureuses, xérastomie) 

- MEDICAMENTS : sujet âgé - biguamdes, dïgi ta fi que s, 
AIN5, 1RS, diurétiques 



■' -- 



Causes psychogènes 



Dépression 



Anorexfe mentale 




"xamens complémentaires 



Bilan nutritionnel 



* Critères anthropométriques : 

- P/T/IMC 

- ECT (épaisseur cutanée tri ci pi ta le). 

-PB et PMB (périmètre musculaire brachial PMB = PB - (ECTx3 r 14)} 
■ Paramètres biologiques : 

- Albumine sérique 

- Pré-albumine 

- Transferrine 

- Créatinine et créatininune 



Bilan étrologique 



Devant une cause non évidente : 

■ Biologique : NF5, V5, CRP, natremie, ka demie, calcémie, 
urée, créatinine, transaminases, PAL, glycémie, bilan 
lipidique, bandelette irrrnaire, TS.fi sérologie VXH, 
dépistage d'une mal absorpt ion (albuminémie, B12, graisses 
fécales, 7P, test ou D-xylose), LDH 

• Examens morphologiques : 

- Echo graphie abdominafe 

- RxT F + P 

- EO&D (si âge > 50 ans) 



J 



297 - OD devant une ANEMIE 




A&ElSENERATTVe 


■ 


Microcytaire 

• Carence martiale 

■ Inflammation 

■ Thalassémie 

■ Saturnisme 

■ Certaines myéloctysptastes 
(anémie sidéroblastïque) 


Macrocytaire 

■ Ethylisme chronique 

■ Hypo thyroïdie 
* Hépaîopathie 

■ Anémies mégalo bîastiques (carence en B12/folates) 

- 5d myélodyspfasiques 

- Aplasie médullaire, envahissement médullaire 

■ latro gènes 


Normocytaire 
- Insuf f Rénale 

• Insuf f Endoc ; hypoT, ISL, IAH 

* Insuf f Cardiaque évoluée 

■ Erythroblostopénies, 
envahissement médullaire 

■ Myélodysplasies 


— ■ 1 ■ - - - ■ ;^ -r^^: ■ ■■^"■ ■'^:r- ■ 

REGENERATIVÉ 

• . : • - • _ ...... . ~- 


3 causes : anémie hémolytique, carences en cours de traitement (fer, folate, B12), hémorragie aiguë 



Examens complémentaires 



Anémies aregeneratives 

* Anémie microcytaire : 

- En 1er lieu : [férritinémie] ou [FS + C5T] + V5 r CRP ( EPP 

- Ensuite : Electrophorèse de l'Hb, frottis (hématies ponctuées), plombémie et plombune et myélogramme (sidéroblastes 
en couronne) 

- Anémie macrocytaire : BHC, T5H, B12/folates sénques et érythrocytaires, MYELO&RAMME 

Anémies régénératives = réticutocytes augmentés (> 100 G00/mm3. VGM augmenté) recherche d'une HEMOLYSE +++ ; 
■ HaptogJobine (si normale ; EPP pour éliminer un sd inflammatoire assûdé) r bilirubine libre, LDH 

* Hémoglobinémie, hémaglobinurie 

* Etialogie = test de Coombs et frottis sanguin (schuocytes, faucil/es), electrophorèse de l'Hb, dosage du &6Pb (à distance) 
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306 - Ob devant une DOULEUR DÉS MEMBRES ET DES EXTREMITES 

— - 




a. 

■ Mononeuropathies (compressées = sd canalaire ou ischémiques - multmévrites) 
' Plexopothies (non systématisé à une racine) 

* Padiculopathies (discale, méninge-encéphalite, infection, post zona) 

* Polyneuropathtes (dis taies) 

fo. SUC : sd cordonal post, sd de compression médullaire, sd syringomyélique, lésions TC (sd alterne), sd thalami' 
lésion H&C (Parkinson), lésion cortex pariétal 

a. Artérielle ; ischémie aiguë/chronique 
b T Veineuse : TVP; TVS, IVC 

c. Microcïrculatïon : phénomème Roynaud, érythermalgie, vas eu lentes, gelures et angelures, artérite digitale 
3. OSTEO- A RTICU LAIRE : 

□ . Os : tumeur, Paget, ostéopathies fragilisantes (fractures) = ostéoporose +■ ostéo malade, ON A 

b, Articulation ; arthrose, arthrite (infectieuse, microcristalline, inflammatoire, paranéoplasique) 
t. Peri-ûrticulûtre : tendinite, bursrte, algodystrophie, fïbramyaJgïe 

4_ MUSCULAIRE : 

a. Myûlgies de repos E 

* Aiguës : infections (tous tes virus, porosités) et médicaments (IEC, ÔB, réti 




: endocrinienne (hypothyroïdie), inflammatoire (polymyosite) 

b. Myalgies d'effort : myopathies, gJycogénoses 

i 

5 T ÇUTAN£E ■ erysipèle, erythème noueux, ulcère de jambe (artériel et ischémique - angiodermite nécrosante), embolies 
de cholestérol 

6 PSyCHQGENE ; dépression, hystérie, paranancïa, hypochondrie, pathomimie 



311 - OD devant une ËOSINOPHILIE 

1. ATOPIE : asthme, rhinite allergique, dermatite atopique, urticaire 

2. PARASITOSES - helminthiase* 




; oxyurose, taen iasis, hydatidose, distematose, toxocarose, trichinose 
- Tropicales : bilharziose, ascandiose, f ilariose, ankylostomose, anguillulose, trichocéphalase, distomatoses 
NB : l'amibiase ne donne pas déosrnophitie 




5. Maladies de système (Churg Strauss, dermotoj 
6 Sd d'hyperéosinophilie essentielle - Sd de Chusïd (souvent massive > 1500 et chronique, dg élimination) 

NB : Hyperoésînophiïie + 

- Asthme sous AINS + polypose naso-sinusienne - Sd de Widal 

- Toux, dyspnée, fébricule = sd de Lof fier 

- Asthme avec expectoration de moules bronchiques - A BP A [aspergilfose broncho-pulmonaire allergique ou maladie 
de HinsonPepys] 

- Signes digestifs = parasitoses, Crohn, RCH, Whipple, hémopoth.ie 



■ Sérologies parasitaires ; phase précoce 
' Examen parasitologtque des selles : phase d état 
• Prick Tests 



^■1 tfjiii^iiii^'iip É.M<J |i ^p*^iP*^fn?>Q!<>fTvnf!^t{?^ qv ^|^flf 

Examens complémentaires 

ramme 




RxT, hypercalcémie 

Echogrophie abdomi no-pelvienne voire TDMthoraco^ 

in 



j ^_ 
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InterWémo - Médecine Interne 




I. Cardiaque : IC globale (qque Soit la cause), RM, ICÙ isolée (CPC), épanchenent péri car di que compressa f chronique, IT 

2 Hépatique : cirrhose 

3 Rénale : SN, IRC, GNftP 

4. Endocrines ; myxoedème, Œdème prémenstruel , grossesse 
I Hypoûlburninémie : pertes dlqestives (cancer, col ï te ulcéreuse, maladie caeliaque), perte capillaire (sd chronique de fuite . 
capillaire), MALNUTRITION 

6, Médicaments ■ inhibiteurs calciques, oestrogènes, minéralocortico'fdes, mi noxi dt 1 

7. OEdème cyclique idiopathique : spontanés, assoaés à la 



— 



Examens complémentaires 



! 1 H 



■ Unnes : protéinurie. 

* Sang i pr oti demie, albuminémie, transaminases, Pal , GGJ. bilirubine, T? 

* Ponction exploratrice des épanchements (alb, LDH) 



— j 



■ 



Traitement 



< ^1 IL 



■ Traitement de l'nyper hydrata ion extracelluloire : 



- Diurétiques de l'anse (augmentation progressive des doses. 2 prises/j) 
Rem : si OMI dorigine cirrhotique : ajout en plus de spironofactone 50-400 mg/j. L'administration efafbumine est inuti 

r 

■ kes t r i et i on hydr i que s i hy perhydr atat i on i nt racel lui ai re associ ée = hy ponat rémi e 




Diagnostic positif 



- OD devant un PHENOMENE DE RAYNAUD 



' Changement de couleur ++++ ; de l'extrémité des doigts 
vers la proximité, touche systématiquement les 2 faces 
(palmaires et dorsales), rarement paume de la main 

- Phase blanche ou syncopa/e - 



tauffement 

- Plus rarement phase bleue = signe de GRAVITE 
(asphyxîque) entre îes 2 phases précédentes ou isolée 

- Topographie • extrémités distales des doigts de la main, 
nez, oreilles, langue, mamelons rares 

Rem : atteinte bilatérale et symétrique (respect du pouce, 
pieds) dans la maladie de Raynaud 

■ Durée : < IH après soustraction ou froid 




Eîiojoojes 

^Connect ivités ; se léroder mie 
SGS (50%), lupus (30%), PR (20%) 
Z . Maladies profe ssi onnel les : le plus fréquent chez l'homme 
+++ (sd des vibrations, sd du marteau hypothénar) 

3 Phénom ène de Rayna ud primaire ou maladie de Raynaud ; 
femmes (80%), hommes (45%). Début entre 10 et 25 ans, 




4^ssociqtion s p atholog iques ! Sd du canal carpien, 
traversée thoraco-brachiale, HYPOTHYROIDIE +++ 
médîcoments vosoconstricteurs (BB, ergot de set 
vosoconstr jeteurs nasaux) 



— . — ^ 




Interrogatoire 



- PhR sévère - le plus souvent secondaire 

' PhR unilatéral = facteur local (artériel, neurologique) 
* Début à l'adolescence = maladie de Raynaud 

- Association d d'autres a ersa syndromes bénins 
(acrocyanose, engelures) = maladie de Roynaud 



;— ■■ ■ — 



■ Exposition professionnel le aux engins vibrants (> 1000 
heures) 

- Exposition sportive (chocs répétés sur la main) 

■ Prise de médicaments vasoconstricteurs : béta-bioquants, 
ergot de seigle, vaso constricteur nasal) 

* PhR nocturne ou position nef le s facteur neurologique 



— 
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Examen clinique 
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Signes d'une sdérodermie : cicatrices pulpaires rétractiles, calcifications, télangtectasies, sclérodactylie 

- Evaluation d'un éventuel facteur artériel : signes d'ischémie chronique digitale, test d'Allen, hyperpulsatilité 
asymétrie tenslonnelte 

• Recherche d'un facteur neurologique : test de Tinel et Phalen, manœuvre du chandelier, amyotrophie, déficit sensitï va- 
moteur 



. 



— 
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Examens complémentaires 



Systématiquement devant un Raynaud : 

■ FAN ( si positifs rechercher une spécificité anti centromère, antMopo isomérose I (Sel 70) ou anti BNP) 

* Capillaroscapie pén-unguéale ' microangiopathie capillaire (ME6ACAPILLAIRE5 et destruction du lit capillaire) 

Selon anomalies cliniques : 

■ Echot 

■ EM6 



— i — .- 




.330 - OD devant un PURPURA CHEZ L'ENFANT ET L'ADULTE 

V-V-:^ ■ -.-....■'>:i-' , .V- , " ! =i 



(pyenotique « en tête d épingle et 

* . : 




Le plus fréquent - J 
L'urgence - trouble de ['hémostase (CIVD, MAT) 



1, Thrombopénies cenlrales : métastases, 
malignes et carences vitaminiques (folates, B12) 

2. Thrombapenres périphériques : 



- Destruction périphérique +*++ : PTAI et médeaments 

- Consommation : CIVD et MAT 

- Séquestration : cirrhose (hyperspiénisme) 



Rem \ Médicaments responsables de îhrombopénie: 

■ Quinine***, qui nid ni que 

■ Sulfamides {anti bactériens et anti é abêti ques) 

■ Vûlprocte de Ma 

- AmFûdarDne+++ 

■ HNF+++ 

Par foi s Ses mêmes méal caments 




2. Purpura vasculaîre 

zones déclives) 


■ * . 




Les urgences - purpura fuiminans, 
palustre grave, CIVD 




1, Infectie uses : 



- Bactérienne (méningite, endocardi 

- Virale (CMV, EBV, VIH et hépati 
-Parasrtaires (paludisme) 

2, F ra gilité vas culgi re (purpura de Bateman, dermîteocre) - 



purpura pétéchial peu ecchymotique NON infiltré 

3. Vas cularites cutanées ou anqé rtes : 

- Vascularite systémique 

- Vascularite des connectivités 

- Hé>ropathie maligne 

- Enfant = purpura r humât oïde jusqu'à preuve du 
contraire ++++ 

- Cr yog I o bu linémi es 

- Hypersensibilité médicamenteuse 

4, T hrombotiq ue ou emb o ligue (CIVD, TTH, SAPL, défiât 
Prot C et S, sd myéloprot j f érat^ f s , emboles de cholestérol, 
emboJes . de graisse} . 




InterMcmo - Médecine Interne - 151 



Interne - 152 




cmens complémentaires 



Tin 

* Eliminer une fausse thrombopénie 

prélèvement sur tube citrate) 

■ Myélogramme (distingue une thrombopénie 
périphérique/centrale) 

indispensables, ne remplacent 



- Durée de vie des plaquettes ïsotopique 

- TPO 

- VPM (volume plaquet taire moyen) 

■ Recherche d H Ac anti plaquette : test direct (à la surface 
des plaquettes) et test indirect (dans le sérum) 

- Frottis sanguin : schizocytes (MAT), cellules malignes (LA) 

■ Hémostase î TP. TCA t Fg (CIVb) 

■ BHC r EPP (bloc p-y) sérologies viroles ± échographie 
abdominale (splénomégalie) 

- Sérologie VTH SYSTEMATIQUE devant une thrombopénie 



PurjlurQ^VQSculQjre 

■ Hémocultures 

■ Sérologies et prélèvements bactériologiques selon points 
d'appels 

* Créatinmémie, protéinurie des 24H et analyse du sédimen 
ur inaire 



■ 



; 



■ FAN, Ac anti £o 5SA, Fft, complément total et sous 
fractions C3 et C4, ANCA, recherche de cryoglobulmémie, 
ËPP et EPU 
- Biopsie cutanée 



- — — 
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PTAI : PURPURA THROMBOPENIQUE AUTO-IMMUN 



Physiopathobqie 




ipathotoQ! 



,ce dans te sérum d'une Ig (IgG +++) 
en se fixant sur les plaquettes entraîne leur 
destruction par Je système des phagocytes 
mononucJées dans la rate 

1 En pratique, lo mise en évidence de ces Ac par 
fe test de Coombs pfaquettaire n'est pas utile 




Sémiologie 



Pic de fréquence chez l'enfant < 
2 grandes variétés de PTAI : 

- Purpura aigu : chez l'enfant surtout, survient 10 d 20 jours après 
une infection virale et guérit spontanément en i à Z mois 

- Purpura chronique (au delà de 6 mois) : plus fréquent che2 t adulte 

thérapeutiques spécifiques 




■ Le PTAI est un diagnostic d'élimination : 

- Thrombopénie isolée sans anomalie des autres lignées 




- AAyélogramme normal (moelle normale, riche en 
mégacary oc y tes) 



Trartement 



* Cor tico thérapie ; 1 mg/kg/j 

- bans les PTAI graves (thrombopénie < 20 OOO/mm 3 et sd 
hémorragique cutanéo- mu queux important) : 

- Bolus de méthylprédnisolone sur 3 j puis corticothérapie PO 

- Ig intraveineuses 

- Formes chroniques (70% des adultes) : spiénectomie 

NB : transfusion de plaquettes inutile (destruction immédiate) 



Maladies associées au VTAX 

' INF ECTIONS VIRALES ++++ 



- fthinopharyngites, varicelle, gastro-entérite, 
oreillons, rougeole, rubéole, mononucléose 
infectieuse, CMV 



- Hépatites virales 

■ A yt res j n f ecti g ns : scarlatine, coque 
infections bactériennes sévères 

' ^neçtivites I 

- Thyroïde S maladie de Basedow et Hashimoto 

* Hé mopat hies ; LLC, myélome, lymphome, Biermer, 
A H AI et éryhtro blastopénie 

' Autre s ; cryoglobulinémîe, 
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._ _ ^ devant une SPLÉN0MÉ6ALIË '" 


ifeto . Etiologies infectieuses 

riiwBiiw^ — ■■ 


Maladies de système 

MmÊfffi^m^ii^^ : r-,{,r^ ■ - . — , . 


- Bactériennes - septicémie à pyogènes, endocardite d'Osier, 
abcès, syphilis secondaire, fièvre typhoïde, brucellose, 
rfcktettsiose, TB hématopoïétique 

- Viroles 3 MNI, hépatite virale, VTK CMVet rubéole 

* Parasitaires : PALUDISME leishmaniose, bilharziose, 
kyste hydatique splénique, toxoplasmose, larva migrons, 
distomatose 


♦ PR (Sd de Felty : PR + spJénomégdie + neutropénie) 


- — ■ — — ~— - ■ ■ — ^^^^^^..^m^^m 

ffltomtffl ■ Hypertension portai e 


- Blocs intra- hépatiques : cirrhoses, granulomatoses 
(sarcoïdose) 

• Blocs sus-hépatiques : insuff cardiaque droite, Budd Chian 

- Blocs infro- hépatiques : thromboses porte et splénique 


Tumeurs T .- Vi n-j-n^fesrmïii^siferY; m- h ' Maladies de surcharge ' ■ ' 


■ METASTASES de cancers solides 

■ Tumeurs bénignes : kyste épidermoïde, iymphangiome, 
hémangiome 

- Tumeurs malignes primitives 


1 Amylose 

- Hémochromatose 

■ Gaucher (accumulation de glucosylcéramide) 

■ Maladie de Niemann Pick (accumulation de sphingomyeline) 

■ Histiocytose X 

— „ — . . — . — . „ — — ^ 1 


Ff-m^^^^^-'^-'' Hémopathies 


; - HEMOLYSES chroniques ++++ 

■ Hémopathies malignes : spfénomégafie myéloïdes des sd 
myéloprol itératifs, infiltration tumorale 


• 

i 


Examens complémentaires" 


■ NFS, frottis, réticulocytes et BHC 

• EPP (bloc béta-gammo, hypogammoglobuinémie ou pic 
monoclonal) 

- Echographie abdominale 

■ . „ i 


- Si fièvre : hémocultures et frottis goutte épaisse 

* Scanner abdominal en 2ème intention 

* Myélogramme avec myéteculture + immunophénotypage 
voire BOM en 3ème intention 

- PB H voire splénectomie en dernier recours 
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InterMémo - Médecine Interne 

334 - SYNDROME MONONUCLEOSIQUE 



Définition 

' NFS ; Hyperlymphocytose modéréee avec monocytose (pas 
d'anémie, pas de thrombopénie) 

! Frottis sanguin : cellules lymphoïdes anormales 

- Grande taille 

- Cytoplasme abondant et basophiie avec un liseré bleu à 
la périphérie 

- Aspect polymorphique des cellules +++ 



t 



1. 

2. Primo CMV +++ 

3. Primo infection à Toxoplasma &or\à\\ 

4. Pr.mo VrH 

5. Rubéole 




1 _ 



■ ID " Toxo et CAÀV * pneumopathie interstitielle extensive 
HYPOXEMIANTE et désaturante, encéphalite 



— 
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Examens complémentaires 

EfiV : Ac anti MCA (loM 
- NB :AANI test (réponse en 1H) et réaction de Paul Burine! Davidson n peu utiles en pratique 
f : sérologie CAAV (IgM), PCS CMV, cntigènémie 
; sérologie toxoplasmose (IgM sans IgG) 

: Ag P24 ou PCR ARM VI H plasmatique (sérologie négative à ce stat 
ftubéofe I sérologie rubéole (IgM) 




